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A  LA  MÉMOIRE  VÉNÉRÉE  DE  MON  PÈRE 


A  la  Mémoire  de  mon  Oncle 
le  Docteur  LECERF,  de  Valenciennes 

Chevalier  de  l’ordre  de  Léopold  de  Belgique 
Officier  de  l’Instruction  publique 
Membre  correspondant  de  la  Société  de  Chirurgie  de  Paris 
Chirurgien  en  chef  de  l’Hôtel-Dieu  de  Valenciennes 
Membre  de  la  Commission  d’hygiène 
Membre  de  la  Société  Centrale  de  Médecine  du  Nord 
Médecin  du  Lycée  et  du  Chemin  de  fer  du  Nord 

dont  la  mort  'prématurée  me  prive  de  conseils  éclairés ,  mais  qui 
sera  le  modèle  que  je  veux  imiter  dans  ma  carrière  médicale 


A  MA  MÈRE 

qui  est  pour  moi  le  symbole  vivant  du  dévouement  et  de 
l’abnégation.  Puissé-je  l’entourer  longtemps  de  mon 
affection  et  de  mes  soins. 


ME1S  ET  AM  ICI  S 


A  Monsieur  le  Docteur  AUGIER 

Ancien  Interne  clés  Hôpitaux  de  Paris 
Professeur  d’Anatomie  pathologique 
Médecin  de  l'Hôpital  Saint-Antoine  (Enfants  malades) 


A  MES  MAITRES 

de  la  Faculté  libre  de  Médecine  de  Lille 


A  mon  Président  de  Thèse 
Monsieur  le  Docteur  DUBAR 

Professeur  de  Clinique  chirurgicale 
Membre  correspondant  de  l’Académie  de  Médecine 
et  de  la  Société  de  Chirurgie 
Chevalier  de  la  Légion  d’honneur 


AVANT-PROPOS 


Pendant  notre  externat  dans  le  service  de  M.  le 
professeur  Duret,  en  1902,  entra  à  l'hôpital  de  la 
Charité ,  un  enfant  atteint  d'une  affection  qui  parut  à 
tous  extrêmement  curieuse.  Le  petit  malade  était 
porteur  d'une  tumeur  de  la  paupière  supérieure  droite 
et  de  la  partie  droite  de  la  face,  formée  autant  que 
pouvait  le  révéler  la  palpation  d'une  série  de  cordons 
durs,  entortillés,  enroulés. 

Après  l'examen  du  malade,  MM.  les  professeurs 
Augier  et  Duret  portèrent  le  diagnostic  de  Névrome 
plexiforme  (affection  jusqu'alors  inconnue  à  Lille), 
diagnostic  que  confirmèrent  dans  la  suite  l'opération 
et  l’examen  histologique. 

M.  le  professeur  Augier,  dont  nous  étions  alors  le 
préparateur  au  laboratoire  d’anatomie  pathologique, 
nous  conseilla  de  faire  de  ce  cas  le  sujet  de  notre 
thèse  inaugurale,  et  M.  le  professeur  Duret ,  avec 
une  complaisance  dont  nous  ne  saurions  trop  le 
remercier,  nous  abandonna  cette  observation,  qu’il 
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Ce  cas  de  Névrome  plexiforme  fut  présenté  par 
nous,  en  Mai  1902,  à  la  Société  anatomo-clinique  de 
Lille,  pour  prendre  date  et  bien  indiquer  que  nous 
allions  poursuivre  cette  étude,  que  nous  présentons 
aujourd'hui  comme  sujet  de  notre  thèse . 

Arrivé  au  terme  de  nos  études  médicales,  et  avant 
de  commencer  notre  travail,  quil  nous  soit  permis 
de  remercier  nos  maîtres  de  la  Faculté  libre  de 
médecine  de  l'enseignement  qu'ils  nous  ont  donné. 
Que  MM.  les  professeurs  Duret,  Desplats,  Eustache, 
Redier,  Der ville,  Délassas,  Camelot,  veuillent  bien 
accepter  tous  nos  remerciements  pour  la  bonne 
direction  et  l'aimable  accueil  que  nous  avons  toujours 
trouvés  auprès  d'eux. 

Mais  notre  reconnaissance  va  surtout  à  M.  le  pro- 
•  fesseur  Augier,  qui  depuis  plusieurs  années  a  bien 
voulu  nous  honorer  de  ses  conseils  éclairés  et  a  eu 
pour  nous  l'affection  d'un  père.  Il  nous  offrit  la  place 
de  préparateur  au  laboratoire  d'anatomie  patholo¬ 
gique  et  nous  avons  pu,  grâce  à  lui,  nous  initier  à 
cette  partie  de  la  médecine,  qui  est  si  difficile,  mais 
cependant  si  intéressante.  Nous  avons  suivi  un  an 
son  service  de  l'hôpital  des  enfants  comme  externe, 
puis  la  place  d'interne  devenant  vacante  pour  trois 
mois,  il  eut  la  bonté  de  nous  permettre  de  l'occuper 
durant  ce  temps.  C'est  pendant  ces  quins e  mois, 
vécus  avec  lui  auprès  des  lits  des  mêmes  petits 
malades,  que  nous  avons  pu  apprécier  sa  haute 
compétence  en  pathologie  infantile  et  profiter  de  ses 
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savantes  leçons.  C'est  pendant  ce  long  stage  à 
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l’hôpital  Saint- Antoine  qu  est  née  notre  prédilection 
toute  particulière  pour  la  médecine  des  enfants ,  à 
laquelle  nous  comptons  nous  attacher  spécialement . 
C’est  pour  toutes  ces  raisons ,  qu’au  moment  d’aborder 
la  carrière  médicale ,  nous  tenons  à  dire  publique¬ 
ment  notre  reconnaissance  à  M.  le  professeur  A  ugier 
et  à  le  remercier  profondément  de  toutes  les  bontés 
qu’il  a  eues  pour  nous  et  de  l’affection  qu’il  nous  a 
portée. 

Nous  prions  M.  le  professeur  Dubar  d’accepter 
nos  sentiments  de  profonde  reconnaissance  pour  le 
grand  honneur  qu’il  nous  a  fait  en  acceptant  la 
présidence  de  cette  thèse. 


; 

CHAPITRE  PREMIER 


HISTORIQUE 


Parmi  les  tumeurs  des  nerfs,  il  en  est  une  qui,  il 
y  a  cinquante  ans,  était  complètement  inconnue  ; 
nous  voulons  parler  du  névrome  plexiforme ,  ainsi 
appelé  par  Verneuil.  D’autres  dénominations  ont 
été  données  à  cette  même  tumeur.  Valentine  Mott, 
sous  le  nom  de  pachydermatocèle,  décrivit  une 
affection  qui  offrait  quelque  ressemblance  avec  celle 
que  nous  allons  étudier  :  les  altérations  cutanées 
présentaient  de  grandes  analogies,  mais  l’altération 
des  éléments  nerveux  sous-jacents  n’était  pas 
signalée,  d’où  la  conclusion  qu’il  faut  rejeter  cette 
affection  que  l’on  décrivait  jadis  comme  se  rappro¬ 
chant  des  névromes  plexiformes. 

Bruns,  de  Tubinghem,  proposa  le  nom  de  névrome 
cirsoïde ,  en  considérant  les  grandes  ressemblances 
de  forme  avec  l’anévrysme  que  l’on  appelle  anévrysme 
cirsoïde.  Marchand,  de  Halle,  s’appuyant  sur  l’ana¬ 
tomie  pathologique,  nomma  cette  tumeur  fibrome  de 
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la  gaine  cylindrique  des  nerfs.  Aujourd’hui,  on  voit 
fréquemment  l’appellation  de  neurofibromatose  des 
nerfs ,  expression  qui,  à  notre  sens,  doit  être  rejetée, 
attendu  qu’elle  ne  tient  nullement  compte  de  la  forme 
particulière  du  néorome  plexiforme,  de  la  disposition 
en  plexus,  qui  en  est  la  caractéristique. 

La  dénomination  de  neurofibromatose  plexiforme 
est  exacte,  puisqu’elle  indique  nettement  les  trois 
caractères  principaux  de  la  tumeur  :  néoplasie 
fibreuse,  développée  dans  les  nerfs,  et  de  disposition 
en  plexus.  La  plupart  des  histologistes  ont,  en  effet, 
démontré,  par  l’étude  microscopique  des  coupes, 
qu’on  n’était  pas  en  présence  d’une  prolifération  du 
tissu  nerveux,  mais  bien  d’une  néoformation  de  tissu 
fibreux,  au  dedans  de  la  gaine  des  nerfs. 

En  France,  la  dénomination  de  Verneuil  a  pré¬ 
valu  cependant,  et  l’on  ne  peut  la  rejeter  d’emblée, 
puisque  quelques  auteurs,  bien  rares  il  est  vrai,  ont 
observé  de  la  prolifération  du  tissu  nerveux  au  dedans 
de  la  gaine  cylindrique.  A  cette  dénomination  de 
Verneuil,  nous  serions  assez  disposé  à  en  substituer 
une  autre  :  celle  de  néorome  racémeux ,  le  mot 
néorome  plexiforme  voulant  bien  dire  enchevêtre¬ 
ment,  mais  n’indiquant  pas  suffisamment  que  cette 
tumeur  envoie  de  tous  les  côtés  et  à  de  grandes 
distances  d’innombrables  prolongements.  Notre 
opinion  est  que  le  mot  racémeux  rend  mieux  compte 
de  ce  caractère  de  dissémination.  Nous  emploierons 
donc  indifféremment,  dans  ce  travail,  les  termes  de 
néorome  plexiforme  et  de  néorome  racémeux. 
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Le  premier  néoplasme  de  ce  genre  a  été  observé 
par  Depaul,  en  février  1857,  dans  son  service  de 
l’hôpital  Necker  ;  Verneuil  en  fit  une  étude  atten¬ 
tive  et  ces  deux  observateurs  en  présentèrent 
l’étude,  la  même  année,  à  la  Société  anatomique 
de  Paris .  Depuis  cette  époque  les  observations  se 
sont  multipliées,  sans  toutefois  être  nombreuses. 

En  1867,  Margerin,  sur  les  conseils  de  Verneuil, 
fit  sa  thèse  sur  les  névr ornes  plexiformes  et  donna  la 
relation  des  six  cas  de  cette  tumeur,  qui  avaient  été 
observés  jusqu’alors.  En  1870,  Christot,  dans 
la  Gazette  hebdomadaire ,  parvint  à  rassembler 
treize  observations  ;  en  mai  1891,  Audry  et  Lacroix, 
dans  le  Lyon  Médical ,  nous  dirent  qu’il  existait  à 
cette  époque  vingt-et-un  cas  réels,  enfin  Ramakers 
et  Vincent,  dans  les  Archives  provinciales  de  Chi¬ 
rurgie -,  en  1894,  donnèrent  le  tableau  des  observa¬ 
tions  parues  à  ce  moment  et  ces  observations  sont 
au  nombre  de  trente-quatre. 

En  France,  Christot,  Chavasse,  Garel,  Arnozan, 
Cartaz,  rapportèrent  des  cas  bien  étudiés,  accom¬ 
pagnés  de  bonnes  monographies.  En  Allemagne  : 
WlNIWARTER,  BlLLROTH,  CzERNY,  MARCHAND*,  en 
Angleterre,  Payne  ;  en  Italie,  Rizzoli,  ne  restèrent 
pas  en  arrière  et  apportèrent  leur  tribut  à  la  ques¬ 
tion.  Ils  publièrent  de  nombreuses  observations 
remarquables  par  la  richesse  et  l’abondance  des 
détails  et  accompagnées  d’examen  microscopique. 

Cette  marche  progressive  dans  le  nombre  des  cas 
ne  veut  pas  dire  que  cette  affection  est  plus  fré- 
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quente  que  jadis,  mais  bien,  qu’ayant  été  étudiée 
plus  consciencieusement,  cela  a  permis  au  diagnostic 
de  ne  plus  s’égarer.  D’ailleurs  c’est  ce  que  prévoyait 
Margerin,  lorsqu’il  disait  dans  sa  thèse  :  «  Ces  faits 
sont  rares,  toutefois  ils  sont  restés  peu  nombreux, 
parce  que  l’observation  du  système  nerveux  est 
difficile  et  surtout  parce  qu’ils  n’ont  pas  suffi¬ 
samment  frappé  l’attention  des  médecins.  S’ils 
parvenaient  à  la  fixer  un  jour,  on  verrait  sans  doute 
leur  nombre  s’accroître  de  jour  en  jour  et  leur  étude 
faire  de  rapides  progrès,  grâce  au  secours  si  puissant 
du  microscope  et  aux  ressources  plus  étendues  de 
l’anatomie  pathologique.  »  Cette  prédiction  s’est 
donc  réalisée  et,  depuis  cette  époque,  d’autres  faits 
ont  ôté  publiés. 

Meslet,  de  Bordeaux,  en  novembre  1892,  donna 
à  sa  thèse  le  titre  de  :  Contribution  à  Vêtude  des 
névromes  plexiforrn.es ,  il  y  rapporta  quatorze  cas. 
Parmi  ceux-ci  trois  sont  très  intéressants,  ce  sont 
ceux  de  M.  le  professeur  Arnozan  ;  d’autres  ont 
moins  d’intérêt’,  car  ils  ont  peu  trait  au  sujet,  ce  sont 
des  observations  de  Pachgdermatocèle.  Le  même 
titre  fut  choisi  par  Picqué,  pour  sa  thèse  de  Lyon 
(décembre  1894).  Dans  les  dix-sept  observations 
rapportées  par  cet  auteur,  trois  étaient  toutes 
récentes,  ce  sont  :  une  (I’Ollier  et  deux  de  Poncet. 
En  janvier,  1897,  Graal,  de  Lyon,  intitula  sa  thèse  : 
Contribution  à  V histologie  pathologique  des  tumeurs 
primitives  des  nerfs,  et  après  une  étude  très  inté¬ 
ressante  et  très  complète  de  l’anatomie  pathologique 
des  tumeurs  des  nerfs,  publia  deux  cas  inédits.  La 
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même  année,  Oriot,  clans  sa  thèse  de  Paris  :  Con¬ 
tribution  à  l’étude  de  la  neurofibromatose ,  parle  des 
névromes  plexiformes,  mais  n’en  donne  qu’une 
étude  rapide  et  ne  cite  pas  de  faits.  Dans  sa  thèse 
de  Lyon,  en  décembre  1897,  Lafforgue  restreignit 
le  sujet  et  s’occupa  uniquement  du  névrome  plex- 
forme  de  la  paupière  supérieure.  11  s’intéressa  prin¬ 
cipalement  dans  son  travail  du  diagnostic  et  publia 
deux  observations  personnelles  d’une  grande  valeur. 

Labouverie  aborde  en  partie  notre  sujet  dans 
sa  thèse  de  Nancy,  1899,  intitutée  :  Considé¬ 
rations  à  propos  de  quelques  cas  de  neurofibroma¬ 
tose  généralisée. 

Depuis  lors,  nous  n’avons  pas  trouvé  de  travail 
d’ensemble  sur  la  question,  mais  nous  pouvons 
citer  des  cas  séparés,  parmi  lesquels  les  plus  inté¬ 
ressants  sont  les  suivants  : 

1898.  —  Delore  et  Bonne — Menke. 

1899.  —  Legrain  —  Poisson  et  Vignaud  —  Nové- 

JoSSERAND  et  PlOLLET. 

1901.  —  Mouchet  —  Katz. 

1902.  —  Delfosse. 

1903.  —  Abbott  et  Shatlock  —  Duclos. 

Tels  sont  les  travaux  et  les  cas  publiés  jusqu’à  ce 
jour.  Nous  verrons  d’abord  l’histoire  et  l’examen 
clinique  du  cas,  qui  a  servi  de  base  à  ce  travail, 
l’opération,  l’étude  des  lésions  macroscopiques  des 
pièces  enlevées,  l’autopsie  et  ses  découvertes,  puis 
nous  ferons  l’étude  des  néoromes  racémeuæ  en  nous 
basant  sur  toutes  les  observations  connues. 
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CHAPITE  DEUXIEME 


OBSERVATION  PERSONNELLE 


1°  Histoire  clinique. 

Vers  le  mois  d’octobre  1899,  naquit  la  nommée 
C...,  Lucienne.  Dès  sa  naissance,  ses  parents 
remarquèrent  que  son  œil  droit  était  plus  gros  qu’il 
ne  devait  l’être,  et  surtout  qu’il  était  projeté  en 
avant;  aussi,  quand  la  fdlette  eut  trois  semaines, 
fut-elle  conduite  chez  un  oculiste,  qui  reconnut 
avoir  affaire  à  de  l’exophtalmie  dont  il  ne  découvrit 
pas  la  cause  et  conseilla  aux  parents  l’expectation. 
Ceux-ci  ne  se  préoccupèrent  plus  de  l’état  de  leur 
enfant,  mais  observèrent  que  la  région  orbitaire 
augmentait  de  plus  en  plus  de  volume.  Vers  l’âge 
de  deux  ans,  survint  peu  à  peu  un  nouveau  symp¬ 
tôme  qui  inquiéta  davantage  les  parents  :  la  petite 


—  15  — 


malade  devenait  aveugle  ;  on  alla  voir  un  autre 
médecin  qui  constata  l’exophtalmie,  de  l’atrophie 
du  globe  de  l’œil  et  de  l’opacité  de  la  cornée  ;  enfin 
il  y  a  deux  mois,  un  troisième  médecin,  le  profes¬ 
seur  Dujardin,  fut  appelé  ;  comme  l’enfant  parais¬ 
sait  souffrir  de  la  compression  exercée  par  les 
paupières  sur  le  globe  de  l’œil,  il  jugea  convenable 
d’extraire  un  œil  inutile  et  douloureux.  L’œil 
enlevé  était  gros  comme  une  petite  noisette.  A  la 
suite  de  cette  opération  la  douleur  disparut,  mais 
l’opérée  eut  un  ectropion  de  la  paupière  supérieure. 

Tels  sont  les  renseignements  que  nous  avons  pu 
recueillir  et  rassembler  concernant  les  antécédants 
personnels  de  la  malade,  ajoutons  encore  que  sa 
constitution  était  assez  faible  et  que  son  état  de 
santé  laissait  grandement  à  désirer. 

Dans  la  famille  de  cette  fillette,  on  ne  trouve 
aucune  tumeur  se  rapprochant  de  celle  qu’il  nous 
était  donné  d’observer.  La  mère  présentait  parfois 
des  crises  épileptiques. 

Il  y  a  deux  mois,  en  mars,  1904,  notre  ami 
Monsieur  D.  Augier,  interne  des  hôpitaux,  entendit 
dire  que  la  mère  de  notre  malade  venait  d’accoucher 
d’un  enfant  ayant  une  tumeur  semblable.  Avec 
grande  complaisance  il  se  rendit  au  domicile  de  la 
mère.  Il  apprit  que  celle-ci  était  morte  à  la  nais¬ 
sance  de  ce  second  enfant  et  qu’elle  avait  succombé 
à  une  attaque  d’éclampsie.  L’enfant  mort-né  qu’il 
put  examiner  tout  à  loisir  ne  présentait  absolument 
rien  d’anormal. 
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2°  Examen  clinique. 

* 

L’enfant  entre  à  l’hôpital  le  18  mars  1902,  et  voici 
ce  que  l’on  trouve  à  l’examen  :  le  côté  gauche  de  la 
figure  paraît  normal  à  la  vue  ;  le  côté  droit,  par 
contre,  est  considérablement  changé.  La  région 
orbitaire  est  fortement  augmentée  de  volume,  les 
différentes  régions  de  la  face  sont  toutes  pour  ainsi 
dire  tuméfiées,  et  leur  tuméfaction  se  prolonge  sans 
aucune  délimitation  avec  celle  des  paupières.  La 
paupière  supérieure  surtout  est  d’un  aspect  tout 
autre  que  d’habitude  :  elle  est  énorme,  gonflée  par 
une  sorte  d’œdème,  elle  est  comme  attirée  en  bas  et 
en  dehors  et  couvre  pour  ainsi  dire  comme  d’un 
voile  protecteur  la  cavité  orbitaire,  qui  aurait  dû 
rester  béante  par  suite  de  l’énucléation  de  l’œil. 
Son  bord  inférieur  est  soulevé  et  laisse  apercevoir 
la  face  postérieure  de  la  paupière,  c’est-à-dire  la 
conjonctive  palpébrale  ;  nous  avons  donc  affaire  ici 
à  un  ectropion  assez  prononcé. 

La  paupière  inférieure  est  également  déviée  en 
bas  et  en  dehors,  mais  n'est  pas  changée  notable¬ 
ment  de  dimensions.  L’oreille  est  projetée  vers  le 
bas,  il  en  est  de  même  de  toute  la  portion  de  la  face 
comprise  dans  les  limites  suivantes  :  en  haut  une 
ligne  -unissant  l’angle  externe  de  l’œil  à  la  partie 
supérieure  du  pavillon  de  l’oreille;  en  bas,  une 
droite  à  3  centimètres  du  rebord  inférieur  du  maxil¬ 
laire  inférieur  et  parallèle  à  lui  ;  en  dedans,  le  nez 
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et  la  partie  médiane  du  menton;  en  dehors,  l’oreille. 
L’aile  droite  du  nez  est  fortement  abaissée  et  descend 
à  deux  centimètres  plus  bas  que  l’aile  gauche. 
Toutes  ces  particularités  sont  surtout  apparentes 
lorsque  l’on  regarde  le  sujet  de  face,  comme  le 
représente  une  de  nos  photographies,  (figure  1). 

Si  ces  renseignements  que  nous  donne  la  vue 
sont  intéressants,  ceux  que  nous  donne  la  palpation 
ne  le  sont  pas  moins.  Lorsqu’on  palpe  la  région 
atteinte,  on  sent  que  la  paupière  supérieure  est 
soulevée  par  une  tuméfaction  du  volume  d’un  œuf 
de  poule,  très  molle,  rénitente,  donnant  la  sensation 
d’un  œdème  mou,  ou  d’un  lipo-angiome.  Lorsqu’on 
a  réduit  par  des  pressions  douces  la  tuméfation  qui 
occupe  la  paupière  supérieure  et  la  partie  voisine  du 
front,  on  sent  sur  le  rebord  de  l’orbite  et  à  son 
extrémité  interne  une  plaque  dure,  sinueuse,  ayant 
le  volume  d’une  pièce  de  cinquante  centimes,  avec 
un  prolongement  gros  comme  une  plume  d’oie,  qui 
s’enfonce  dans  la  cavité  orbitaire,  et  d’autres  pro¬ 
longements  externes,  ceux-là,  qui  se  dirigent  vers 
la  partie  gauche  du  front,  pour  se  terminer  juste 
au-dessus  du  rebord  orbitaire  gauche. 

Vers  la  région  externe,  sur  le  rebord  supérieur 
de  l’orbite  droit,  on  trouve  une  seconde  plaque  dure, 
sinueuse  également,  avec  un  prolongement  orbi¬ 
taire  comparable  au  précédent.  De  son  extrémité 
supérieure  partent  de  nombreux  cordons  sinueux  ; 
les  uns  remontent  sur  le  front  jusqu’à  la  suture 
coronaire,  ce  sont  les  plus  internes  :  d’autres, 
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externes  ceux-là,  suivent  le  même  trajet,  puis  se 
recourbent  en  dehors  pour  aller  former  une  arcade 
à  plusieurs  branches  dans  la  région  temporale  ; 
quelques-unes  de  ces  branches  viennent  en  avant 
du  pavillon  de  Toreille  et  se  prolongent  jusqu’au 
voisinage  du  lobule,  quelques  autres  passent  der¬ 
rière  le  pavillon. 

De  l’angle  externe  de  l’œil  part  encore  un  troi¬ 
sième  groupe  de  cordons  extrêmement  nombreux, 
qui  se  rendent  dans  la  joue  et  la  région  paroti¬ 
dienne,  où  ils  forment  une  masse  très  volumineuse. 
Tous  ces  cordons  sinueux,  dont  nous  venons  de 
parler,  ont  le  volume  d’une  artère  temporale 
d’adulte,  sinueuse,  ossifiée,  mais  leurs  méandres 
sont  beaucoup  plus  rapprochés.  Lorsqu’on  palpe 
attentivement,  ils  ont  une  dureté  pierreuse,  cal¬ 
caire,  et  à  travers  la  peau  simulent  les  os  du  crâne 
et  de  la  face.  On  ne  constate  ni  pulsations,  ni  batte¬ 
ments,  ni  souffles. 

Il  n’y  a  pas  de  douleur  à  la  pression,  la  peau  n’est 
pas  changée  d’aspect;  l’enfant  n’a  jamais  eu  de 
traumatisme  dans  la  région. 

Le  diagnostic  est  :  névrome  plexiforme  pour  les 
cordons  durs,  on  admet  l’hypothèse  d’un  lipo- 
angiome  réductible  pour  la  tumeur  orbitaire. 


3°  Opération. 

L’opération  est  faite  le  24  mars  1902,  par  M.  le 
professeur  Duret. 
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On  commence  par  faire  une  incision  à  convexité 
supérieure  à  un  travers  de  doigt  au-dessus  du 
rebord  supérieur  de  l'orbite  et  parallèle  à  lui, 
s’étendant  depuis  la  racine  du  nez  jusqu’au-dessus 
de  l’oreille,  et  on  détache  en  un  lambeau  la  pau¬ 
pière  supérieure,  qui  ne  tient  ainsi  que  par  un 
pédicule  interne  sus-nasal,  et  par  un  pédicule 
externe  sus-malaire  formant  un  pont.  Au-dessous, 
on  ne  trouve  qu’un  peu  de  masse  adipeuse  œdéma¬ 
tiée,  qu’on  extrait  au  bistouri  sans  grand  épanche¬ 
ment  de  sang.  Sur  l’incision  première,  on  en  fait 
une  autre,  qui  remonte  verticalement  de  sa  partie 
moyenne  jusque  sur  la  face  antérieure  du  coronal  et 
jusque  sur  le  pariétal. 

On  a  ainsi  deux  lambeaux:  l’un  externe,  l’autre 
interne,  que  l’on  dissèque,  que  l’on  soulève  et  qui 
mettent  à  nu  la  moitié  antérieure  du  crâne.  On 
s  occupe  alors  d’enlever  les  cordons  noueux  et  les 
plaques  para-orbitaires:  on  commence  par  dissé¬ 
quer  les  cordons  frontal,  temporal  et  sus-auricu¬ 
laire,  on  les  coupe  à  leur  extrémité  la  plus  éloignée, 
on  les  dissèque  en  suivant  leur  face  profonde  et  on 
les  sépare  des  os  du  crâne,  auxquels  ils  tiennent  par 
un  feutrage  fibreux  assez  dense.  Aucun  écoulement 
de  sang  par  ces  cordons.  On  arrive  ainsi  jusqu’à  une 
plaque  noueuse  externe,  que  l’on  sépare  par  sa  face 
profonde  de  la  bosse  sourcillière  et  que  l’on  suit 
au-delà  du  rebord  de  l’orbite  jusque  dans  l’intérieur 
de  cette  cavité  ;  elle  s’y  continue  par  un  gros  cordon 
blanchâtre,  dur,  bosselé,  du  volume  d’une  plume 
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cVoie,  qui  se  dirige  autant  qu’on  peut  l’apercevoir 
vers  le  trou  optique.  On  coupe  ce  cordon  aussi 
loin  que  possible  et  on  procède  de  la  même  manière 
pour  les  rameaux  que  nous  avons  décrits  comme  se 
dirigeant  vers  la  partie  gauche  du  frontal  et  pour  la 
plaque  qui  correspond  à  la  partie  interne  de  l’arcade 
sourcillière.  Cette  plaque  se  continue  également  par 
un  volumineux  prolongement,  qui  se  recourbe  dans 
l’orbite  après  avoir  contourné  le  rebord  orbitaire 
supérieur. 

On  ne  continue  pas  les  investigations  dans  la 
joue  et  la  région  parotidienne,  se  réservant  d’en¬ 
lever  les  cordons  nerveux  de  cette  région  dans  une 
opération  ultérieure. 

Après  lavage,  on  fixe  par  deux  points  profonds 
de  catgut  l’ectropion  de  la  paupière  supérieure  au 
périoste  du  rebord  de  l’orbite,  puis  on  relève  le 
lambeau  palpébral  et  on  rapproche  l’un  de  l’autre  les 
lambeaux  frontal  et  temporal,  enfin,  on  suture  les 
trois  lambeaux  ensemble  par  des  crins. 

Pansement  à  la  gaze  iodoformée. 


4°  Examen  des  pièces  enlevées  dans  l’opération. 

Il  y  a  trois  parties  à  considérer  : 

1°  La  partie  enlevée  de  la  surface  du  frontal  et  du 
pariétal  droits  :  c’est  un  paquet  ayant  10  centi¬ 
mètres  de  longueur  et  comme  plus  grande  largeur 
3  centimètres  1/2.  L’épaisseur  est  de  4  millimètres 
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en  la  plupart  des  points.  Ce  lambeau  est  composé 
extérieurement  d’un  tissu  rougeâtre,  dur,  brillant, 
comme  fibreux,  au  milieu  duquel  serpentent  de 
gros  cordons  blanchâtres  arrondis.  Ces  cordons 
sillonnent  dans  tous  les  sens  la  partie  enlevée, 
émergeant  par  places  du  tissu  ambiant,  et  disparais¬ 
sant  sous  lui  après  un  parcours  plus  ou  moins 
long.  Les  plus  gros  de  ces  cordons  ont  8  millimètres 
de  diamètre. 

2°  La  partie  enlevée  de  l’orbite  a  8  centimètres  de 
longueur,  3  centimètres  1/2  de  largeur;  elle  est 
formée  d’une  grande  quantité  de  tissu  graisseux, 
d’un  peu  de  tissu  cellulaire  et  de  quelques  cordons 
blanchâtres  de  dimensions  fort  variables. 

3°  La  partie  enlevée  de  la  région  temporale  a 
5  centimètres  de  long  sur  8  millimètres  de  large  ; 
elle  est  presque  uniquement  formée  de  très  petits 
cordons  sinueux,  enroulés  un  grand  nombre  de 
fois  sur  eux-mêmes. 


5°  Autopsie. 

Après  l’opération,  l’enfant  ne  présenta  d’abord  rien 
de  spécial  ;  la  température  ne  s’éleva  que  de  quelques 
dixièmes  de  degré  au-dessus  de  la  normale,  les 
pansements  furent  renouvelés  le  lendemain  et  le 
surlendemain,  et  la  plaie  parut  aussi  belle  que 
possible  ;  malheureusement,  la  malade  ne  prit  aucune 
nourriture,  et,  trois  jours  après  l’opération,  elle 
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mourut  sans  fièvre,  sans  agitation,  comme  si  elle 
s’endormait.  Nous  verrons  plus  loin  que  les  lésions 
trouvées  à  l’autopsie  sont  largement  suffisantes  pour 
expliquer  la  mort. 

L’autopsie  fut  faite  par  M.  le  professeur  Augier  et 
nous  :  en  voici  les  résultats  : 

Après  l’ouverture  de  la  cavité  crânienne,  on  trouve 
les  méninges  un  peu  hémorrhagiques  et  un  peu 
d’exsudat  légèrement  opalescent  ;  le  cerveau  paraît 
normal.  Quelques  cordons  blanchâtres,  pelotonnés 
sur  eux-mêmes,  sont  placés  sur  la  selle  turcique  du 
côté  droit  ;  c’est  tout  ce  que  l’on  voit  d’anormal  dans 
la  cavité  du  crâne. 

On  incise  la  peau  de  la  face  à  droite  et  on  tombe 
sur  une  plaque  énorme  de  cordons  blanchâtres  ;  cette 
plaque  s’étend  en  bas  jusque  sous  le  rebord  inférieur 
du  maxillaire  inférieur,  en  arrière  jusqu’au  delà  de 
l’oreille,  en  haut  jusqu’à  la  ligne  d’incision  faite 
dans  l’opération,  en  dedans  jusqu’au  nez. 

Dans  la  loge  parotidienne,  on  dissèque  la  peau. 
On  trouve  au-dessous  du  tissu  cellulaire  sous-cutané, 
en  allant  vers  l’oreille,  un  paquet  de  cordons  noueux, 
irréguliers.  Quelques-uns  des  cordons  ondulés, 
épais  et  noueux,  sont  situés  au-dessous  de  la  peau 
et  en  contact  directement  entre  le  muscle  temporal 
et  la  peau,  plus  loin  entre  l’aponévrose  et  la  peau, 
ils  vont  jusqu’à  la  moitié  du  pariétal.  On  trouve 
également  une  série  de  rameaux  ascendants  qui, 
partis  de  la  région  parotidienne,  remontent  direc¬ 
tement  sur  la  bosse  pariétale. 
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En  avant,  le  paquet  de  cordons  s’avance  dans  la 
joue  jusque  vers  la  région  malaire.  Derrière  l’arcade 
zygomatique,  on  trouve  un  paquet  épais,  remplissant 
l’espace  compris  entre  l’arcade  et  le  tissu  voisin 
qui,  en  avant,  s’étend  presque  jusqu’à  la  commis¬ 
sure  labiale.  Les  dernières  ramifications  appréciables 
à  l’œil  nu  descendent  en  bas  jusqu’au  niveau  de  la 
glande  sous-maxillaire,  où  un  prolongement  s’en¬ 
fonce  sous  la  glande.  Un  certain  nombre  de  prolon¬ 
gements  naissent  à  la  face  interne  de  la  masse 
pelotonnée,  quelques-uns  d’entre  eux  se  dirigent 
vers  la  muqueuse  buccale  derrière  l’arcade  zygo¬ 
matique. 

En  disséquant  les  nerfs  du  paquet  va  sculo-nerveux 
du  cou,  à  droite,  on  constate  que  le  pneumogastrique 
et  le  spinal  sont  sains  mais  que  le  grand  sympa¬ 
thique  et  ses  ganglions  paraissent  beaucoup  plus 
volumineux  que  normalement.  L’hypertrophie  porte 
surtout  sur  le  ganglion  cervical  supérieur,  les  filets 
qui  en  partent  sont  cependant  petits. 

A  gauche,  il  n’y  a  tout  d’abord  pas  d’hypertrophie 
apparente  des  cordons  nerveux.  Les  ganglions 
lymphatiques  sont  volumineux,  mais  ne  sont  pas 
caséeux.  On  dissèque  alors  le  paquet  vasculo- 
nerveux  du  côté  gauche  pour  comparer  avec  celui 
de  droite  et  on  trouve  en  avant  de  l’apophyse  mas- 
toïde,  près  de  la  base  du  crâne,  une  masse  semblable 
à  celle  trouvée  sur  la  joue  droite  et  se  continuant 
avec  la  partie  moyenne  du  ganglion  cervical  supé¬ 
rieur  du  grand  sympathique.  Les  nerfs  du  plexus 
cervical  à  gauche  sont  intacts. 
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Le  grand  sympathique  thoracique  ne  présente 
pas  de  lésions  apparentes  :  le  plexus  solaire  paraît 
un  peu  épaissi. 

Le  squelette  est  normal,  sans  trace  de  rachitisme. 

Les  intestins  sont  rétractés. 

Le  foie  est  jaune,  pâle,  avec  de  nombreuses  tâches 
d’anémie. 

La  rate  est  grosse,  ferme,  présentant  une  colora¬ 
tion  polychrome  particulière. 

Le  corps  thyroïde  est  sain  ;  le  thymus  est 
volumineux. 

Le  poumon  droit  paraît  sain  ;  dans  le  lobe  posté¬ 
rieur  du  poumon  gauche,  on  trouve  un  foyer  tuber¬ 
culeux,  envoie  de  guérison  apparente,  sous  forme 
d’une  masse  triangulaire  indurée  et  d’aspect  grisâtre. 
Plus  bas,  on  voit  une  petite  caverne.  Les  ganglions 
du  hile  du  poumon  sont  caséeux.  Des  deux  côtés, 
on  observe  des  adhérences  pleurales  généralisées, 
mais  surtout  à  droite. 

Les  reins  sont  sans  lésions,  les  capsules  surré¬ 
nales  sont  normales,  mais  un  peu  décolorées. 

Les  organes  génitaux  sont  bien  conformés  et  sains. 

En  somme,  on  voit  par  les  résultats  de  cette 
autopsie,  que  l’enfant  avait  un  organisme  dégénéré 
et  atteint  par  un  grand  nombre  de  lésions  ;  aussi, 
vu  cet  état  d’infériorité  de  la  malade,  rien  d’éton- 
nant  qu’elle  n’ait  pu  résister  à  une  opération  de 
cette  importance. 

Dans  l’autopsie,  nous  avons  séparé  de  la  tête, 
d’une  seule  pièce,  l’orbite  droit  et  les  os  avoisinants 
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et,  avec  notre  ami  M.  Havet,  aide  d’anatomie,  nous 
avons  disséqué  les  cordons  nerveux  qui  se  trouvaient 
sur  la  pièce.  Cette  dissection  a  été  fort  laborieuse, 
par  suite  de  l’adhérence  intime  de  tous  ces  cordons 
entre  eux,  et  l’interprétation  des  filets  anormaux  et  la 
reconnaissance  des  filets  normaux  a  été  très  difficile, 
vu  leur  abondance  et  leur  enchevêtrement. 

Nous  avons  enlevé  la  paroi  supérieure  de  l’orbite 
et  fait  sauter  la  partie  supérieure  du  sphénoïde,  puis 
nous  avons  mis  à  découvert  le  sinus  caverneux. 
Nous  avons  trouvé  l’orbite  bourré  par  une  masse 
formée  par  un  nombre  considérable  de  cordons 
entortillés  dans  tous  les  sens  et  se  continuant  en 
arrière  de  l’orbite,  dans  la  cavité  crânienne,  par 
d’autres  cordons  occupant  le  sinus  caverneux.  C’est 
en  vain  que,  dans  cet  endroit,  nous  avons  cherché 
aux  dépens  de  quels  nerfs  s’était  développé  ce  lacis 
inextricable,  nous  ne  l’avons  pas  pu  ;  mais  en  nous 
rapprochant  de  l’orbite,  nous  avons  reconnu  l’empla¬ 
cement  normal  de  certains  nerfs,  ce  qui  nous  permet 
de  dire  que  les  nerfs  atteints  sont  les  suivants  : 
moteur  oculaire  commun,  pathétique,  trijumeau, 
moteur  oculaire  externe,  facial  ou  tout  au  moins  les 
anastomoses  de  ce  dernier. 

Reprenons  un  à  un  ces  nerfs  et  voyons  les  parti¬ 
cularités  que  chacun  présence  : 

1°  Nerf  moteur  oculaire  commun.  —  Ce  nerf,  dans 
l’épaisseur  de  la  paroi  externe  du  sinus  caverneux, 
est  volumineux  et  contracte  de  nombreuses  anasto¬ 
moses  avec  les  nerfs  voisins,  c’est-à-dire  l’ophtal- 
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mique  et  le  pathétique,  sans  qu’il  soit  possible  de 
dire  si  les  filets  du  sympathique  présentent  les 
mômes  particularités.  En  entrant  dans  l’orbite,  le 
moteur  oculaire  commun  se  divise  en  de  nombreuses 
branches,  qui  se  rendent  à  différents  muscles.  Il 
nous  est  impossible  de  les  reconnaître  à  cause  de 
l’enchevêtrement  de  tous  les  nerfs  et  des  sections 
qui  ont  été  opérées  dans  les  deux  interventions  : 
l’extirpation  de  l’œil  et  l’extirpation  du  névrome. 
Il  nous  est  cependant  permis  de  reconnaître  le  nerf 
qui  se  rend  au  muscle  petit  oblique.  Ce  nerf  n’est 
que  peu  augmenté  de  volume  dans  la  majeure  partie 
de  son  trajet;  ce  n’est  qu’à  3  centimètres  du  muscle 
qu’il  devient  de  plus  en  plus  volumineux  pour 
atteindre  ses  dimensions  maxima  en  abordant  le 
corps  musculaire.  Il  a  à  ce  niveau  un  diamètre  de 
3  millimètres. 

2°  Nerf pathétique .  —  Ce  nerf,  dans  l’épaisseur  de 
la  paroi  externe  du  sinus  caverneux,  devient  volu¬ 
mineux,  se  divise  en  de  nombreuses  branches,  qui 
forment  un  plexus  extrêmement  riche  en  contractant 
des  anastomoses  avec  les  nerfs  voisins.  Dans  l’inté¬ 
rieur  de  l’orbite,  le  pathétique,  normal  dans  la 
majeure  partie  de  son  trajet,  est  un  peu  plus  gros 
que  d’habitude  à  l’endroit  où  il  aborde  le  muscle 
grand  oblique. 

3°  Nerf  trijumeau.  —  Le  trijumeau  est  celui  de 
tous  les  nerfs  qui  nous  présente  le  plus  de  particu¬ 
larités  à  étudier.  Ce  nerf  est  d’un  volume  ordinaire 
jusqu’à  l’endroit  où  il  entre  dans  la  cavité  de 
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Meckel,  en  ce  point  il  forme  comme  d’habitude  le 
ganglion  de  Gaser,  qui  est  ici  de  la  dimension  d’une 
fève  ;  son  volume  est  augmenté  d’un  tiers.  Nous 
pouvons,  après  avoir  vu  le  ganglion  de  Gaser, 
aborder  l’étude  des  trois  branches  du  trijumeau. 

AJ  L’ophtalmique,  après  s’être  anastomosé  un 
grand  nombre  de  fois  avec  les  nerfs  voisins  dans 
l’intérieur  du  sinus  caverneux,  se  divise  en  ses  trois 
branches  ordinaires  en  atteignant  la  fente  sphé¬ 
noïdale.  Le  nerf  nasal  est  volumineux  dans  tout  son 
trajet  orbitaire  ;  à  son  entrée  dans  l’orbite,  il  donne 
un  cordon  de  3  mill.  de  diamètre,  qui  se  porte  en 
arrière,  ayant  par  conséquent  un  trajet  récurrent  et 
qui,  après  avoir  donné  un  grand  nombre  de  ramifi¬ 
cations  dans  l’orbite,  l’anneau  de  Zinn  et  la  fente 
sphénoïdale,  se  termine  en  s’anastomosant  avec  le 
plexus  qui  existe  dans  le  sinus  caverneux  et  que 
nous  avons  décrit  plus  haut.  Il  nous  est  impos¬ 
sible  de  trouver  la  terminaison  du  nerf  nasal. 

Le  nerf  frontal  est  également  très  gros.  Arrivé 
dans  l’orbite,  il  a  6  millimètres  de  diamètre,  et  a 
une  direction  antéro-postérieure  normale.  Il  atteint 
le  rebord  supérieur  de  l’orbite  et  se  divise  en  de 
multiples  rameaux,  dont  les  uns  se  rendent  à  la 
paupière  supérieure,  d’autres  forment  le  nerf  sus- 
orbitaire,  qui  sort  par  le  trou  sus-orbitaire  ;  d’autres 
enfin  sortent  par  un  autre  conduit  que  l’on  pourrait 
appeler  le  trou  sus-orbitaire  externe  et  qui  n’existe 
pas  normalement.  Ce  trou  se  trouve  creusé  dans  le 
frontal,  non  loin  de  son  union  avec  l’os  malaire. 
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Dans  tout  son  trajet  orbitaire,  le  nerf  frontal  a  donné 
de  nombreuses  ramifications,  qui  meurent  tantôt 
dans  l’orbite,  tantôt  se  portent  en  arrière,  passent 
dans  la  fente  sphénoïdale  et  se  terminent  en  s’anas¬ 
tomosant  avec  les  nerfs  qui  bourrent  le  sinus 
caverneux. 

Le  nerf  lacrymal,  de  même  que  les  précédents,  est' 
hypertrophié  et  donne  de  nombreuses  anastomoses 
avec  les  nerfs  voisins. 

Il  nous  est  impossible  de  découvrir  le  ganglion 
ophtalmique  et  ses  branches. 

B)  Le  nerf  maxillaire  supérieur  est  très  gros, 
même  dans  le  crâne.  On  le  voit  sortir  par  le  trou 
grand  rond  et  déboucher  dans  la  fosse  ptéry go- 
maxillaire,  où  il  mesure  6  millimètres  de  diamètre. 
Il  s’anastomose  en  dehors  du  crâne  par  une  branche 
volumineuse  avec  le  maxillaire  inférieur.  Le  fdet 
temporo-malaire  est  facilement  reconnaissable,  car 
occupant  sa  place  habituelle,  il  est  doublé  de  volume. 
Les  rameaux  terminaux  du  nerf  maxillaire  supérieur 
sont  également  hypertrophiés  et  contribuent  à 
former  le  paquet' de  cordons  que  nous  avons  enlevé 
à  l’autopsie  des  régions  malaire  et  génienne.  Nous 
n’avons  pas  trouvé  le  ganglion  sphéno-palatin. 

C)  De  même  que  les  autres,  le  nerf  maxillaire 
inférieur  participe  à  l’hypertrophie  et  à  la  formation 
de  la  tumeur,  mais  malheureusement  à  cause  de 
l’exiguité  de  la  pièce  enlevée  à  l’autopsie,  nous 
n’avons  pu  disséquer  qu’un  petit  nombre  de 
rameaux  et  parmi  ceux-ci,  principalement,  les  nerfs 
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temporaux,  qui  se  sont  montrés  très  grossis.  Ils 
atteignent,  en  effet,  un  diamètre  de  2  mill.  Nous 
n’avons  pas  trouvé  le  ganglion  otique. 

4°  Nerf  moteur  oculaire  externe.  —  Ce  nerf  offre 
les  mêmes  particularités  que  les  précédents,  c’est-à- 
dire  qu’il  est  hypertrophié  et  qu’il  contracte  des 
anastomoses  multiples,  tant  dans  l’orbite  que  dans 
l’épaisseur  du  sinus  caverneux. 

5°  Nerf  facial.  —  Nous  croyons  que  le  nerf  facial 
a  pris  part  à  la  constitution  de  notre  névrome  plexi- 
forme ,  du  moins  dans  le  trajet  extra-cranien  de  ce 
nerf,  nous  n’oserions  cependant  pas  l’affirmer,  car 
normalement  ses  filets  sont  très  grêles. 

Il  nous  aurait  fallu  disséquer  sur  place  la  partie 
du  névrome  qui  occupait  la  loge  parotidienne  et  les 
régions  avoisinantes  ;  n’ayant  pu  le  faire,  nous  en 
sommes  réduits  pour  ces  régions  à  de  simples  pro¬ 
babilités.  Notre  opinion  est  que  les  nerfs  qui  ont  par¬ 
ticipé  à  la  formation  de  la  tumeur  parotidienne  et 
juxta-parotidienne  sont  les  suivants  :  maxillaire 
supérieur,  maxillaire  inférieur  et  facial. 

Pour  nous  résumer,  nous  pouvons  dire  que  le 
développement  anormal  des  nerfs  a  donné  naissance 
à  trois  tumeurs  principales  :  la  première  est  celle 
qui  se  trouve  dans  l’orbite,  la  seconde  celle  qui 
occupe  le  sinus  caverneux  et  son  voisinage,  la  troi¬ 
sième  celle  de  la  région  parotidienne. 
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CHAPITRE  TROISIÈME 


SIÈGE 


Le  Névrome  Racémeux  est  une  tumeur  que  Ton 
a  trouvée  dans  les  points  les  plus  divers  de  l’orga¬ 
nisme.  On  peut  le  dire,  aucune  partie  du  corps  n’a 
été  respectée  par  cette  néoplasie.  Il  est  à  remarquer 
que,  dans  la  pathologie,  chaque  affection  a  un  siège 
de  prédilection,  une  localisation  particulière,  un  lieu 
d’élection.  L’ostéo-sarcome  n’est-il  pas  plus  fréquent 
à  l’extrémité  inférieure  du  fémur  que  partout 
ailleurs  ?  La  tuberculose  articulaire  n’a-t-elle  pas 
une  préférence  marquée  pour  l’articulation  du  genou? 
Et  combien  d’exemples  semblables  !  Le  Néorome 
Plexiforme  n’échappe  pas  à  cette  règle  et;  il  est 
intéressant  d’étudier  les  localisations  principales 
qu’il  présente. 

L’affection  que  nous  étudions  a  une  prédilection 
toute  particulière  pour  la  tête  et  principalement 
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pour  la  région  temporale.  Sur  88  cas,  nous  en  trou¬ 
vons  62  à  la  tête  ;  les  uns  situés  en  arrière  d’une 
ligne  passant  par  les  deux  oreilles  et  occupant  soit 
les  pariétaux,  soit  l’occipital,  mais  surtout  occupant 
la  nuque,  ils  sont  au  nombre  de  18.  Les  autres  sont 
situés  en  avant  de  la  même  ligne  et  siègent  parti¬ 
culièrement  à  la  région  temporale,  à  la  région  orbi¬ 
taire,  ils  sont  au  nombre  de  44. 

Les  premiers  occupaient  la  nuque  seule  (Verneuil, 
Chris'tot,  Arnozan,  Chipault),  ou  la  région  occi¬ 
pitale  (Arnozan,  Herczel,  Leisrinck),  parfois  le 
triangle  postérieur  du  cou  (Chavasse).  D’autres 
étaient  plus  étendus,  allant  de  l’oreille  gauche  jus¬ 
qu’aux  régions  occipitale  et  pariétale  (Cartaz),  ou 
comprenant  la  région  auriculaire  postérieure  et  le 
vertex  (Von  Dessauer),  ou  encore,  comme  dans  le 
cas  de  Ramakers  et  Vincent,  siégeant  sur  le  cou  et 
la  région  mastoïdienne. 

Les  seconds  se  localisent  à  la  joue  (Christot, 
Paviot),  à  la  paupière  supérieure  (Legrain,  Rapok, 
Rizzoli),  ou  s’étendent  plus  loin,  englobant  la  pau¬ 
pière  supérieure  et  la  région  temporale  (Bruns),  le 
front  et  la  paupière  supérieure  (Labbé),  le  nez  et  les 
joues  (Schuster,  Albert),  le  sourcil,  la  tempe  et  la 
paupière  supérieure  (Fochier),  d’autres  ne  se  con¬ 
tentant,  pas  d’occuper  ces  régions,  pénètrent  égale¬ 
ment  dans  l’orbite  (Billroth).  Il  en  est  qui,  partis 
d’un  point  et  s’accroissant  peu  à  peu,  empiètent  sur 
les  régions  voisines,  s’étendent  soit  vers  le  bas,  tel 
un  cas  de  Poncet,  ou  la  tumeur  comprenait  la  joue 
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et  la  région  du  maxillaire  inférieur;  soit  en  arrière, 
tel  un  cas  d’OLUER,  ou  de  la  joue  et  du  sourcil,  la 
néoplasie  avait  gagné  la  région  mastoïdienne,  tel 
un  cas  de  Bruns,  ou  l’affection  occupait  à  la  fois  la 
tempe  et  la  région  occipitale. 

Enfin  pour  terminer  ce  qui  a  trait  aux  Névromes 
Racémeux  de  la  tête,  nous  renvoyons  à  notre 
observation  personnelle,  ou  Pon  verra  que  non  con¬ 
tente  de  siéger  à  la  région  de  la  paupière  supérieure, 
à  la  région  temporale,  et  à  la  joue,  la  tumeur  avait 
complètement  rempli  l’orbite,  poussant  des  prolon¬ 
gements  dans  le  crâne  et  commençait  même  à  se 
développer  du  côté  opposé  à  celui  primitivement 
atteint. 

Le  cou  est  moins  souvent  touché  par  la  tumeur, 
nous  en  avons  trouvé  6  cas.  Le  néoplasme  est 
parfois  uniquement  localisé  à  cette  région  (Arnozan), 
parfois  elle  occupe  le  cou  et  la  joue  (Volkman), 
parfois  encore  elle  a  de  plus  grandes  dimensions, 
commençant  au  lobule  de  l’oreille  et  s’étendant 
jusqu’à  la  clavicule  (Volkman). 

Telles  sont  les  localisations  le  plus  souvent 
observées  du  Névrome  Racémeux,  mais  nous  l’avons 
dit  plus  haut,  nulle  région  n’est  respectée.  Ainsi 
Verneuil  cite  un  cas  de  Néorome  Plexiforme  du 
prépuce  ;  Winiwarter  en  publie  un,  qui  occupait 
l’avant-bras,  le  bras,  l’épaule  gauche  et  l’abdomen  ; 
Gravasse  en  observe  au  plexus  brachial  ;  Garel  au 
pli  de  l’aine  ;  Audry  et  Lacroix  à  la  cuisse  droite  ; 
Ouvry  à  la  cuisse  et  aux  régions  scrotale,  inguinale, 
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périnéale  et  abdominale  ;  Von  Dessauer  à  la  région 
lombaire  ;  Kobner  à  la  région  thoracique  latérale  ; 
Bruns  dans  le  dos  ;  Czerny  dans  le  dos  et  la  région 
fessière  ;  Passavant  au  scrotum  ;  Berg  et  Vestberg 
au  bras  droit,  la  néoplasie  allait  de  l’épaule  au 
poignet  et  occupait  également  la  partie  droite  du 
thorax.  D’autres  régions  sont  également  atteintes  : 
périnée  et  cuisse  gauche  (Tartarin),  le  sciatique 
gauche  (Imbert),  la  jambe  droite  (Adenot),  le  côté 
gauche  du  thorax  (Delore  et  Bonne),  l’hypocondre 
gauche  (Menke),  le  cuir  chevelu  (Poisson  et 
Vignaud). 

Une  des  localisations  les  plus  intéressantes,  est 
celle  qu’observa  Pomorski.  Dans  son  cas,  la  tumeur 
occupait  la  région  thoracique  et  avait  son  siège  sur 
les  nerfs  intercostaux.  Elle  était  tout  à  fait  extraordi¬ 
naire  par  son  extension  et  par  les  phénomènes 
auxquels  elle  donna  naissance,  comme  on  le  verra 
au  chapitre  des  complications. 

Enfin  dans  ces  dernières  années,  on  a  décrit  des 
faits  de  Néorome  Plexiforme  de  siège  tout  à  fait 
remarquable.  Un  malade  de  Chipault  avait  la 
langue,  la  lèvre  inférieure  et  la  région  mastoïdienne 
envahies  par  le  néoplasme.  Dans  le  cas  de  Bocasso, 
la  tumeur  occupait  le  domaine  du  nerf  grand 
hypoglosse,  s’étendant  à  la  cavité  buccale  et  com¬ 
prenant  la  moitié  droite  de  la  langue. 

Telles  sont  les  localisations  du  Néorome  Racé- 
meux.  On  le  voit,  elles  sont  extrêmement  variées. 

Lorsqu’on  étudie  la  profondeur  à  laquelle  on 
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trouve  la  tumeur,  on  voit  qu’elle  varie  considérable¬ 
ment  suivant  les  cas.  Le  plus  souvent  la  tumeur  est 
immédiatement  sous-cutanée,  d’autres  fois  elle  est 
située  plus  profondément  et  ce  n’est  que  peu  à  peu 
qu’elle  s’accroît  et  peut  être  constatée.  Tel  notre  cas 
où  le  début  eut  lieu  dans  l’orbite  et  où  peu  à  peu 
seulement  apparut  la  tuméfaction  et  l’augmentation 
de  volume  de  toute  la  partie  droite  de  la  face. 
Parfois  même  le  névrome  est  extrêmement  profond, 
atteignant  le  plexus  solaire  (Robin),  ou  faisant 
saillie  dans  la  cavité  pleurale  (Pomorski). 
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CHAPITRE  QUATRIÈME 

*  *  't 


ÉTIOLOGIE 


A  quoi  doit-on  attribuer  le  développement  d’un 
Névrome  Racémeuæ  ?  A  quelle  cause  est-il  dû  ? 
Trouve-t-on  des  raisons  qui  permettent  d’expliquer 
son  existence  ?  Telle  est  la  question  de  l’étiologie, 
qui  mérite  d’attirer  notre  attention. 

Nous  diviserons  ce  chapitre  en  plusieurs  parties, 
et  nous  verrons  successivement  : 

1°  Les  antécédents  familiaux. 

2°  Les  antécédents  personnels. 

3°  L’âge. 

4°  Le  sexe. 

1°  Les  antécédents  familiaux. 

Y  a-t-il  dans  la  famille  des  sujets  porteurs  de 
Néüromes  Plexiformes  des  personnes  atteintes  de 
la  même  affection  ou  d’affections  s’en  rapprochant  ? 


La  réponse  à  cette  question  ne  peut  être  catégo¬ 
rique.  Rarement,  en  effet  on  trouva  deux  Névromes 
Racèmeux  dans  la  même  famille.  Rapok,  cependant, 
nous  cite  le  cas  d’une  jeune  fdle  de  17  ans  ayant  un 
Névrome  Plexiforme  de  la  paupière  supérieure,  dont 
le  père  était  porteur  de  Névromes  Plexiforme s  mul¬ 
tiples.  Il  faut  bien  le  dire,  ce  cas  est  unique  jusqu’à  ce 
jour.  Plus  fréquentes  sont  les  observations  où  deux 
frères  ou  sœurs  ont  la  même  affection.  Bruns  nous 
cite  deux  observations,  l’une  d’un  homme  de  43  ans, 
dont  le  frère  avait  une  tumeur  semblable  ;  l’autre 
d’une  femme  de  20  ans  dont  le  frère  avait  également 
un  Névrome  Racèmeux .  Arnozan  cite  de  même 
l’observation  d’une  femme  de  40  ans  et  de  sa  sœur, 
qui  portaient  une  tumeur  de  la  même  nature.  Enfin, 
fait  surtout  remarquable,  le  malade  de  Volkman 
avait  une  sœur  qui  portait  une  tumeur  semblable  et 
semblablement  située.  L’hérédité  similaire  est  donc 
très  rare,  puisqu’on  ne  la  constate  que  5  fois  sur 
88  cas. 

Labouverie,  dans  sa  thèse  intitulée  :  Considé¬ 
rations  sur  quelques  cas  de  neurofibromatose  géné¬ 
ralisée,  fait  rentrer  le  névrome  plexiforme  dans  la 
neurofibromatose  et  divise  celle-ci  en  trois  classes, 
ayant  entre  elles  beaucoup  d’analogies.  La  première 
classe  comprend  les  névromes  multiples,  soit 
névromes  tronculaires,  soit  névromes  ramulaires. 
La  seconde  traite  des  Névromes  Plexiformes.  La 
troisième  de  la  fibromatose  diffuse.  Ces  trois  classes 
ont  entre  elles  des  rapports  nombreux,  tels  que 
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tumeurs  cutanées,  peau  épaissie,  taches  pigmen¬ 
taires,  etc.  Examinons  donc  si  chez  les  parents  des 
malades  atteints  de  Névrome  Racémeux  nous  ne 
trouverons  pas  les  symptômes,  soit  des  névromes 
multiples,  soit  de  la  fibromatose  diffuse,  c’est-à- 
dire,  voyons  si  nous  devons  admettre  ou  rejeter 
l’hérédité  dissemblable. 

Ici  encore  la  solution  du  problème  est  difficile, 
quoique  moins  embarrassante  que  lorsqu’il  s’agis¬ 
sait  d’examiner  l’hérédité  similaire,  car  plus  sou¬ 
vent  nous  trouvons  tantôt  chez  les  grands  parents, 
tantôt  chez  les  père  et  mère,  tantôt  chez  les  frères  et 
sœurs  des  signes  de  neurofibromatose,  soit  dans 
8  cas  sur  88.  Les  mères  de  deux  malades  de  Bruns, 
la  mère  d’un  malade  de  Poncet  portaient  des 
fibromes  sous-cutanés  multiples.  D’autres  faits  sont 
plus  intéressants  encore  :  une  fillette  de  10  ans  avait 
sa  mère  et  son  grand’  père  maternels  porteurs  de 
molluscums  fibreux  multiples  et  de  taches  pigmen¬ 
taires  (Herczel).  Les  grand’  père,  père,  oncle  et 
mère  d’un  malade  de  Czerny  avaient  des  tumeurs 
éléphantiasiques.  Enfin,  le  cas  tout-à-fait  spécial  de 
Bruns,  dont  le  grand’père,  le  père  et  trois  frères 
portaient  des  névromes  multiples  des  troncs. 

Nous  ne  pouvons  donc  pas  donner  de  conclusions 
bien  nettes  au  point  de  vue  de  l’hérédité  dissem¬ 
blable,  mais  nous  pouvons  assurément  dire  qu’il  y 
a  là  des  faits  bien  curieux.  Nul  doute,  d’ailleurs,  que 
la  proportion  de  8  cas  sur  88  ne  soit  trop  faible,  car 
beaucoup  d’observations  sont  prises  incomplète- 
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ment  et  d’autres  très  difficiles  à  trouver  dans  leur 
intégrité.  En  tous  cas  ces  rapports  prouvent  le  lien 
de  parenté  qui  existe  entre  le  Névrome  Plexiforme 
et  la  neurofibromatose. 


2°  Antécédents  personnels. 

% 

Trouve-t-on  dans  la  vie  des  malades  des  faits 
auxquels  on  peut  attribuer  le  développement  d’un 
Névrome  Plexiforme  ? 

Jamais  les  maladies  antérieures,  les  émotions, 
etc.,  n’ont  été  accusées  d’avoir  provoqué  le  dévelop¬ 
pement  de  la  tumeur.  Le  traumatisme  est  la  seule 
cause  qui  paraît  avoir  agi  dans  quelques  cas.  On  a 
incriminé  les  furoncles  et  des  adénites  chroniques, 
mais  la  preuve  n’en  est  pas  faite.  Selon  certains 
auteurs,  le  traumatisme  aurait  simplement  fait  voir 
une  tumeur,  qui  existait  auparavant  et  qui  n’avait 
pas  encore  été  aperçue  ;  selon  d’autres,  il  aurait 
hâté  le  développement  de  la  néoplasie  qui,  non 
visible  extérieurement  serait  apparue  alors  peu  à 
peu.  Nous  nous  rangeons  volontiers  à  ce  dernier 
avis.  Une  malade  de  Delens,  cité  par  Lafforgue, 
aurait  vu  se  développer  une  Névrome  Racémeux  de 
la  paupière  supérieure  et  de  la  tempe  après  un  trau¬ 
matisme  sur  la  région.  Une  fillette  de  12  ans  (Katz) 
tombe  sur  la  tète,  la  paupière  supérieure  se  tumé¬ 
fie,  on  extirpe  la  tumeur  et  l’examen  histologique 
démontre  qu’on  a  affaire  à  un  Névrome  Plexiforme . 
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Un  petit  garçon  de  2  ans  (Legrain),  tombe  sur  la 
tête,  on  constate  une  fracture  du  crâne,  puis  peu 
après  se  développe  un  Névrome  Plexiforme  de  la 
grosseur  du  poing,  et  étendu  de  la  racine  du  nez 
jusqu’à  l’oreille  gauche.  Ramakers  et  Vincent  disent 
dans  leur  observation  que  la  tumeur  étudiée  par 
eux  chez  une  jeune  fille  de  16  ans  se  serait  mani¬ 
festée  à  l’âge  de  3  ans,  à  la  suite  d’un  traumatisme 
insignifiant.  La  jeune  fille  aurait  reçu,  à  cet  âge, 
un  coup  de  chaise,  qui  l’aurait  atteinte  au  côté  droit 
du  cou,  ce  serait  à  l’endroit  précis  du  traumatisme 
que  se  serait  développée  une  tumeur  très  molle,  qui 
depuis  treize  ans  se  serait  insensiblement  accrue 
et  aurait  fini  par  gagner  la  région  occipitale. 

D’autres  causes  ont  encore  été  invoquées  :  un 
malade  de  Margerin  attribuait  sa  tumeur  à  la  trans¬ 
formation  d’un  furoncle  non  mûri,  celui  de  Cartaz 
y  voyait  une  conséquence  des  contusions  aux¬ 
quelles  l’exposait  son  métier  de  marchand  de  vins  ; 
un  autre  malade  (Czerny),  incriminait  des  adé¬ 
nites  chroniques  du  cou,  comme  cause  occasionnelle 
de  sa  tumeur. 

Certains  auteurs  ont  encore  accusé  la  tâche  pig¬ 
mentaire  qui  précède  parfois  le  Névrome  Racémeux 
et  au-dessous  de  laquelle  il  se  développe  peu  à  peu. 
Nous  sommes  d’accord  sur  ce  point  avec  Meslet  et 
Picqué,  qui  disent  que  le  Névrome  Plexiforme  se 
trouve  en  puissance  dans  la  tâche  pigmentaire,  qui 
tôt  ou  tard  doit  parcourir  les  diverses  phases  de  son 
évolution,  plus  ou  moins  vite,  mais  ordinairement. 
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3°  Age 

Le  plus  fréquemment  le  Névrome  Plexiforme  est 
une  affection  congénitale.  Tantôt  l’enfant,  dès  sa 
naissance,  est  porteur  d’une  tumeur  et  alors  l’ori¬ 
gine  congénitale  est  indéniable  ;  tantôt  elle  se 
montre  quelques  mois  après  et  dans  ce  cas  proba¬ 
blement  la  tumeur  existait  à  la  naissance,  mais 
était  trop  profondément  située  pour  être  remarquée, 
peu  à  peu  cependant,  augmentant  de  volume,  elle  est 
apparue  et  le  diagnostic  a  été  fait. 

Dans  notre  observation  personnelle,  le  névrome 
était  congénital,  car  dès  que  l’enfant  fut  venu  au 
monde,  les  parents  virent  l’œil  droit  de  leur  fillette 
atteint  d’exophtalmie,  ce  n’est  guère  que  dans  la 
suite  cependant,  que  les  caractères  de  l’affection 
ap  paru  ren  t  m  an  if e  s  te  m  e  n  t . 

On  ne  peut  cependant  pas  admettre  dans  tous  les 
cas  la  congénitalité.  Ce  n’est  qu’à  4  ans  qu’on  vit  se 
développer  le  Névrome  Plexiforme  de  la  région 
auriculo-temporale  droite  du  malade  de  Marchand, 
à  12  ans  celui  du  périnée  et  de  la  cuisse  gauche  du 
sujet  de  Tartarin,  à  18  ans  celui  du  pli  de  l’aîne  du 
malade  de  Garel.  Le  malade  d’iMBERT  avait  30  ans 
lorsqu’apparut  le  Névrome  Racémeux  de  son  scia¬ 
tique  gauche. 

L’âge  du  développement  de  la  tumeur  prête  à  une 
autre  considération  et  nous  pouvons  poser  en  prin¬ 
cipe  que  les  Névromes  Plexiformes  de  la  tête  et  du 
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cou  se  développent  généralement  dans  le  jeune  âge, 
ceux  des  autres  parties  du  corps  se  développent 
plus  tardivement.  Nous  n’oserions  pas  aller  jusqu’à 
affirmer  cependant  que  les  premiers  sont  congé¬ 
nitaux,  tandis  que  les  seconds  ne  le  sont  pas. 


4°  Sexe. 

La  question  du  sexe  est  moins  intéressante  et  son 
étude  ne  permet  de  tirer  aucune  conclusion,  attendu 
que  le  nombre  de  cas  de  Névromes  Plexiformes 
observés  chez  les  femmes  est  à  peu  près  aussi  grand 
que  chez  les  hommes. 

Nous  terminerons  ce  chapitre  par  ces  conclusions  : 

1°  On  ne  peut  affirmer  l’hérédité  du  Névrome 
Plexiforme ,  celle-ci  existe  cependant  parfois,  l’héré¬ 
dité  dissemblable  étant  plus  fréquente  que  l’hérédité 
similaire. 

2°  Le  traumatisme  a,  dans  certains  cas,  contribué 
au  développement  de  la  tumeur. 

3°  La  congénitalité  doit  être  admise  le  plus 
souvent. 

4°  Le  sexe  est  indifférent. 
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CHAPITRE  CINQUIEME 


PATHOGÉNIE 


ITétude  de  la  pathogénie  des  Névromes  Racé- 
meux  nous  arrêtera  peu  de  temps,  attendu  que 
depuis  cinquante  ans,  aucun  progrès  n’a  été  réalisé 
sur  ce  sujet.  On  en  est  réduit  à  des  hypothèses,  qui 
se  combattent,  et  de  même  que  pour  les  autres 
tumeurs,  on  est  toujours  dans  l’incertitude,  aussi 
l’on  peut  redire  cette  phrase  de  Margerin  :  «  dans 
ce  domaine,  nous  ne  saurions  jusqu’ici  faire  que 
des  conjectures  sans  aucune  base,  sans  aucun 
appui  ». 

Bruns,  de  Tubinghem,  fait  du  Névrome  Plexi- 
forme  une  des  manifestations  de  l’éléphantiasis 
congénital.  Picqué  dit,  en  effet,  que  la  symptoma¬ 
tologie  de  la  tumeur  que  nous  étudions*  est  tout  à 
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fait  d’accord  avec  le  tableau  que  Virchow,  dans  son 
traité  des  tumeurs,  a  tracé  de  l’éléphantiasis  congé¬ 
nital.  Selon  les  localisations  de  cet  éléphantiasis  sur 
tel  ou  tel  élément  contenu  dans  le  tissu  cellulaire 
sous-cutané,  on  aura  les  formes  d’éléphantiasis, 
que  Bruns  appelle  télangiectasique,  lymphangiec- 
tasique  et  névromateux.  Cet  éléphantiasis  névro- 
mateux  lui-même  peut  revêtir  différentes  formes. 
S’il  s’attaque  à  la  plus  grande  partie  des  nerfs  de 
l’économie,  il  produira  la  névromatose  généralisée, 
s’il  se  localise  aux  rameaux  terminaux  des  nerfs 
cutanés,  on  aura  le  molluscum  fibreux  (Recklin- 
ghausen),  et  le  névrome  plexiforme  si  son  action 
porte  sur  les  ramifications  nerveuses  d’un  territoire 
circonscrit.  Ce  qui,  d’après  Picqué,  tendrait  à 
prouver  la  véracité  de  cette  hypothèse,  ce  serait  :  la 
transmission  héréditaire  dans  certains  cas,  la  con- 
génitalité,  et  enfin  la  coexistence  d’autres  produc¬ 
tions  éléphantiasiques. 

Lafforgue,  en  parlant  du  Névrome  Plexiforme  de 
la  paupière  supérieure,  et  admettant  que  celui-ci  se 
développe  aux  dépens  du  nerf  lacrymal,  tend  à 
admettre  une  origine  centrale.  D’après  lui,  peut-être  y 
a-t-il  dans  les  noyaux  d’origine  du  trijumeau  un  point 
plus  sensible,  un  locus  minoris  resistentiœ ,  plus 
facilement  impressionné  que  les  autres  par  les 
troubles  organiques  de  la  vie  intra  ou  extra-utérine, 
en  particulier  par  les  troubles  circulatoires  et  qui 
correspondent  précisément  au  noyau  d’origine  du 
nerf  lacrymal. 
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On  a  encore  invoqué  pour  tacher  d’expliquer  la 
pathogénie  de  notre  affection,  un  trouble  d’origine 
centrale  comme  dans  l’acromégalie,  ou  une  action 
trophique  ;  mais,  somme  toute,  rien  de  certain,  des 
hypothèses  et  rien  que  des  hypothèses. 
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CHAPITRE  SIXIÈME 


SYMPTOMATOLOGIE 


Dans  l’étude  des  symptômes  du  Névrome  Plexi- 
forme,  nous  verrons  qu’il  y  a  lieu  d’examiner  des 
symptômes  objectifs,  tels  que  nous  les  révèlent 
l’inspection,  la  palpation,  la  percussion,  etc.,  et  des 
symptômes  subjectifs. 


1°  Symptômes  objectifs. 

Lagrange  résume  en  quelques  mots  les  princi¬ 
paux  caractères  des  Névromes  Plexiformes  de  la 
paupière  supérieure.  «  Cette  tumeur,  dit-il,  se  pré¬ 
sente  sous  l’aspect  d’un  gonflement  diffus,  sans 
aucune  altération  de  la  peau.  A  la  palpation,  on  sent 
une  masse  indurée,  avec  des  nodosités,  qui  sont  à 
la  pression  les  unes  indolentes,  les  autres  doulou- 
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reuses  ».  Ces  caractères  s’appliquent  à  peu  de  choses 
près  aux  Né  or  ornes  Plexif ormes  en  général,  nous 
développerons  donc  ces  différents  points  en  recti¬ 
fiant  à  leur  passage  les  assertions,  qui  ne  nous 
paraissent  pas  exactes  concernant  les  Néoromes 
Racémeux  des  autres  parties  du  corps. 

A)  Inspection.  —  L’inspection  nous  renseigne  sur 
les  différents  caractères  des  tumeurs,  sur  leur 
nombre,  sur  leur  volume  et  leur  coloration  cutanée. 

a)  Nombre.  —  Dans  la  grande  majorité  des  cas, 
le  Néorome  Plexiforme  est  une  néoplasie  unique, 
elle  siège  alors  de  préférence  à  la  tête,  et  particuliè¬ 
rement  à  la  face.  Cependant,  parfois,  on  trouve 
plusieurs  tumeurs  séparées  les  unes  des  autres  par 
des  espaces  plus  ou  moins  grands.  La  malade  de 
Guersant  avait  deux  néoplasies,  l’une  à  la  région 
mastoïdienne,  l’autre  à  la  voûte  palatine.  Wini- 
warter,  Payne  et  bien  d’autres  nous  citent  des 
observations  où  le  Néorome  Racémeux  principal, 
siégeant  en  un  point  précis,  était  accompagné 
d’autres  tumeurs  de  moins  grandes  dimensions  et 
disséminées  en  des  points  les  plus  variés  et  les  plus 
éloignés.  Notre  observation  nous  montre  de  même 
que  la  tumeur  principale  occupait  le  côté  droit  de  la 
face,  mais  qu’il  existait  également  une  hyperplasie 
conjonctive  des  ganglions  cervicaux  du  grand  sym¬ 
pathique  et  une  altération  semblable  de  quelques 
cordons  nerveux  du  côté  gauche  du  cou. 

b)  Dimensions.  —  Les  dimensions  sont  des  plus 
variables  selon  l’ancienneté  de  la  néoplasie,  puisque 
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celle-ci  augmente  progressivement  de  volume,  tant 
qu’elle  n’a  pas  été  extirpée.  Néanmoins,  il  nous  faut 
donner  une  idée  des  dimensions  ordinaires  qu’offre 
à  notre  observation  un  Névrome  Plexiforme ,  lors¬ 
qu’un  malade  qui  en  est  porteur  vient  nous  consulter. 
Rarement,  il  est  donné  d’examiner  des  Névromes 
Plexiformes  de  dimensions  moindres  que  celles 

s 

d’une  petite  orange,  bien  souvent,  au  contraire,  les 
dimensions  sont  beaucoup  plus  considérables.  Une 
tumeur  de  Margerin  avait  14  centimètres  sur  8  ; 
dans  un  cas  d’ARNOZAN,  on  arrivait  jusqu’à  40  centi¬ 
mètres  de  longueur  antérieure,  pour  30  centimètres 
de  longueur  postérieure,  les  10  centimètres  de  diffé¬ 
rence  tenant  à  la  surface  du  point  d’implantation. 

c)  Forme.  —  L’aspect  est  tout  à  fait  variable  selon 
les  cas.  A  l’inspection  d’un  malade  atteint  d’un 
Névrome  Plexiforme,  on  peut  observer  une  tumeur 
de  forme  plus  ou  moins  régulière,  selon  les  sujets 
et  surtout  selon  les  endroits  où  la  tumeur  s’est  déve¬ 
loppée.  Il  est,  en  effet,  logique  qu’une  tumeur  déve¬ 
loppée  sur  une  surface  plane  ou  à  peu  près  plane, 
la  cuisse  par  exemple,  soit  plus  régulière  qu’une 
autre  ayant  son  siège  sur  la  face,  endroit  par 
excellence  vallonné  et  parsemé  de  creux  et  de  reliefs. 

Plusieurs  Névromes  répondent  tout  à  fait  à  cette 
description  de  Meslet  :  «  Supposez,  dit-il,  une  série 
de  vieilles  mamelles  pressées  les  unes  contre  les 
autres  et  vous  aurez  une  idée  à  peu  près  exacte  de 
la  disposition  que  prend  la  peau  en  se  relâchant 
pour  arriver  à  former  un  Névrome  Plexiforme.  » 
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Pour  nous,  cette  description  s’applique  surtout  aux 
cas  de  Névrome  Plexiforme  siégeant  sur  une  partie 
du  corps  à  l’exception  de  la  face,  car  dans  ces 
dernières  localisations,  la  peau  est  plutôt  tendue  et 
ne  forme  pas  plusieurs  replis. 

Lorsque  le  siège  principal  de  l’affection  est  la  face, 
il  arrive  ce  que  nous  avons  pu  observer  nous-même, 
c’est  que  par  le  poids  de  la  tumeur,  toutes  les  par¬ 
ties  du  côté  malade  sont  attirées  vers  le  bas.  L’angle 
externe  de  l’œil,  l’oreille  en  entier,  l’aile  du  nez,  la 
commissure  labiale  sont  à  un  niveau  beaucoup 
inférieur  à  celui  du  côté  opposé,  d’où  un  aspect 
caractéristique  que  l’on  constate  bien  dans  nos 
photographies,  (figures  1  et  2). 

d)  Couleur.  —  L’inspection  nous  renseigne  encore 
sur  la  couleur  que  prend  la  peau  en  contact  avec 
une  de  ces  néoplasies.  Tantôt  elle  n’offre  rien. 
d’anormal,  tantôt  au  contraire  elle  présente  de  la 
rougeur,  où  une  certaine  pigmentation.  Les  Né- 
uromes  Plexiformes  de  la  face  sont  le  plus  souvent 
sans  changements  cutanés  appréciables  à  la  vue  ; 
ceux  des  autres  parties  du  corps,  par  contre, 
peuvent  présenter  une  coloration  plus  ou  moins 
foncée,  prenant  une  nuance  bistre,  rougeâtre  ou 
cuivrée.  A  la  périphérie  de  la  tumeur,  et  lui  formant 
une  auréole,  il  existe  même  parfois  une  tache 
pigmentaire  de  couleur  brune  ou  café  au  lait. 

e)  Poids.  -  Nous  dirons  peu  de  choses  du  poids 
de  la  tumeur,  on  comprendra  aisément  qu’il  est 
proportionnel  au  volume  qu’atteint  le  Névrome.  Il 
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peut  aller  de  quelques  grammes  jusqu’à  plusieurs 
livres. 

f)  Poils,  glandes  sébacées ,  glandes  sudoripares.  — 
L’inspection  nous  permet  de  voir  dans  quelques  cas 
le  développement  exagéré  des  poils,  dont  l’abondance 
et  la  grosseur  sont  variables  selon  les  régions.  Les 
glandes  sébacées  sont  assez  souvent  altérées,  elles 
subissent  une  sorte  d’hypertrophie  et  leur  orifice  est 
béant. 

Les  auteurs  s’accordent  généralement  sur  les 
altérations  des  glandes  sudoripares,  qui,  si  elles 
n’ont  pas  disparu  entièrement,  sont  tout  au  moins 
considérablement  atrophiées.  Arnozan  n’en  a  pas 
rencontré  sur  des  coupes  de  la  peau  qu’il  a  exami¬ 
nées.  Désireux  de  se  rendre  compte  du  fait,  il  a 
déterminé  chez  sa  malade  à  l’aide  d’une  injection  de 
pilocarpine,  une  sudation  énergique  de  toute  la 
surface  du  corps  ;  seule,  à  la  surface  de  la  tumeur, 
la  peau  est  restée  parfaitement  sèche. 

B)  Palpation.  —  Les  signes  fournis  par  l’inspec¬ 
tion  ne  sont  nullement  caractéristiques  des  Névromes 
Plexiformes,  car  on  pourrait  les  rencontrer  dans 
d’autres  affections  ;  la  palpation,  bien  au  contraire, 
nous  donne  des  renseignements  si  nets,  qu’ils  sont 
un  des  points  les  plus  importants  pour  appuyer  le 
diagnostic. 

La  palpation  doit  être  faite  en  partant  des  parties 
superficielles  et  se  dirigeant  vers  les  parties  pro¬ 
fondes.  Il  nous  faut  donc  considérer  successivement 
l’état  de  la  peau,  de  la  tumeur  elle-même,  puis  des 
parties  sur  lesquelles  elle  repose. 
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La  peau  est  tantôt  d’apparence  normale,  ce  que 
l’on  remarque  surtout  dans  les  Névromes  Racémeux 
de  la  face  ;  tantôt,  au  contraire,  et  ceci  dans  les 
autres  parties  du  corps,  elle  est  comme  indurée, 
épaissie.  Il  esta  remarquer  que  coloration  anormale 
et  épaississement  de  la  peau  vont  souvent  de  pair 
et  sont  caractéristiques  des  Névromes  Plexiformes 
siégeant  sur  une  partie  du  corps  autre  que  la  face, 
ceux  de  la  face  ne  présentant  le  plus  fréquemment  ni 
coloration  particulière,  ni  épaississement  cutané. 

La  peau  est  généralement  mobile  sur  les  parties 
sous-jacentes  ;  donc,  comme  le  dit  Meslet,  «  si  on 
saisit  entre  ses  doigts  une  de  ces  mamelles  pen¬ 
dantes,  qui  contribuent  à  former  le  Névrome  Plexi- 
forme ,  on  sent  nettement  qu’elles  se  composent  de 
deux  feuillets  que  l’on  peut  faire  glisser  l’un  sur 
l’autre  ».  Il  ne  faut  cependant  pas  généraliser,  car 
des  cas  ont  été  signalés  où  la  peau  paraissait 
adhérer  aux  tissus  sous-jacents. 

«  Entre  ces  deux  feuillets,  dit  encore  Meslet,  on 
éprouve  au  premier  abord  la  sensation  d’une  masse 
pâteuse  et  molle,  au  milieu  de  laquelle  on  ne  tarde 
pas  à  déceler  la  présence  de  gros  cordons  durs  et 
résistants,  vaisseaux  ou  nerfs,  et  de  nodosités,  qui 
par  leur  nombre  et  leur  consistance  semblent  être 
fort  utiles  à  connaître.  Leur  grosseur  est  variable, 
elle  varie  d’un  grain  de  mil  à  celle  d’une  amande. 
La  pression  fait  éprouver  de  la  douleur.  Leur  mobi-  . 
litéest  extrême,  on  peut  les  déplacer  par  la  palpation. 
Ces  nodosités  interstitielles  se  rencontrent  surtout . 
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au  point  d’insertion  des  tumeurs,  elles  semblent  très 
rares  dans  les  parties  pendantes.  » 

De  nombreuses  comparaisons  ont  été  faites  pour 
tacher  de  rappeler  les  sensations  fournies  par  la 
palpation.  L’empâtement  diffus  sous-cutané  a  été 
comparé  à  celui  de  l’emphysème  des  tissus  ;  les 
cordons  nerveux  hypertrophiés  ont  été  comparés  à 
leur  tour  aux  cordons  durs  et  enroulés  du  varicocèle. 
Pour  Lafforgue,  il  serait  plus  exact  de  rapprocher 
la  sensation  fournie  par  la  palpation  de  celle  offerte 
par  un  paquet  de  vers  de  terre,  ou  mieux  encore  de 
celle  que  donne  les  grains  de  la  mamelle,  disséminés 
à  travers  la  masse  conjonctive  de  la  glande.  Bien 
souvent  encore,  on  cite  la  ressemblance  avec  un 
paquet  de  ficelles. 

La  tumeur  est  le  plus  souvent  mobile  sur  les  plans 
sous-jacents  et  peut  se  manipuler  presque  à  loisir  ; 
nous  ferons  remarquer  néanmoins  qu’il  est  des  cas 
où  la  peau  s’appliquant  fortement  sur  la  néoplasie, 
la  bridant  pour  ainsi  dire,  empêche  qu’elle  ne  soit 
mobilisable,  d’autres  encore  où  la  tumeur  envoie 
des  prolongements,  des  sortes  de  racines  de  tous 
côtés,  la  fixant  de  cette  manière  solidement  en  place. 
Dans  notre  observation,  la  tumeur  que  l’on  pouvait 
palper  était  peu  mobile  pour  toutes  ces  raisons,  la 
peau  la  tenait  assez  solidement  serrée  sur  les  tissus 
sur  lesquels  elle  reposait,  de  plus  elle  envoyait  des 
racines  dans  toutes  les  cavités  creusées  dans  la  face  : 
cavité  orbitaire,  fosse  zygomatique,  etc.,  jusque  sur 
la  selle  turcique.  Il  est  tout  naturel  que  ces  divers 
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prolongements  servant  de  crampons,  en  quelque 
sorte,  n’aient  fixé  fortement  la  tumeur  et  ne  l’aient 
maintenue  en  place  lorsque  l’on  s’efforçait  de  la 
mobiliser. 

Lorsque  la  tumeur  repose  sur  un  os,  on  trouve 
dans  bien  des  cas  que  celui-ci  présente  des  altéra¬ 
tions.  Tantôt  l’on  constate  un  développement  exagéré, 
des  hyperostoses,  tantôt  au  contraire  l’os  est  érodé, 
détruit,  et  offre  à  l’examen  des  pertes  de  substances 
de  dimensions  fort  variables.  De  tous  les  os,  ceux 
du  crâne  et  de  la  face  sont  le  plus  souvent  atteints. 
Une  malade  de  Billroth  présentait  une  perte  de 
substance  dans  le  temporal.  Cette  destruction 
osseuse  siège  parfois  à  la  voûte  orbitaire  (Bruns), 
parfois  dans  les  pariétaux  (VonDessauer),  le  frontal 
peut  être  également  altéré  :  c’est  dans  certains  cas 
une  hyperostose  (Bruns),  dans  d’autres  une  perte  de 
substance  (Von  Dessauer).  Plus  rarement,  les  os 
des  autres  parties  du  corps  sont  touchés,  Von  Des¬ 
sauer  cite  néanmoins  une  malade  dont  la  crête 
iliaque  était  épaissie  et  hyperostosée. 

C)  Percussion  et  Auscultation.  —  La  percus¬ 
sion  et  l’auscultation  ne  donnent  absolument  rien 
d’anormal. 

2°  Signes  subjectifs. 

Les  signes  subjectifs  sont  d’importance  moindre, 
car  iis  sont  beaucoup  plus  rares.  En  règle  générale,  le 
Néürome  Plexiforme  est  une  affection  indolente  par 
elle-même,  mais  qui  peut  devenir  douloureuse  par 
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son  accroissement,  son  augmentation  de  volume, 
par  ses  grandes  dimensions  ou  par  la  compression 
qu’elle  est  susceptible  d’exercer  sur  les  organes 
voisins  (Voir  au  chapitre  des  complications). 

Si  les  douleurs  spontanées  sont  l’exception,  les 
douleurs  que  provoque  la  palpation  sont  moins 
rares,  encore  faut-il  une  palpation  assez  forte,  assez 
prononcée,  une  véritable  pression.  Cette  douleur 
sera  néanmoins  peu  vive,  elle  disparaîtra  presque 
en  même  temps  que  la  cause  qui  lui  a  donné  nais¬ 
sance.  D’autres  considérations  ont  été  énoncées  sur 
les  symptômes  subjectifs,  elles  n’ont  pas  grande 
importance,  attendu  que  les  auteurs  ne  sont  pas 
d’accord  sur  ces  faits.  Pour  quelques-uns  il  semble 
que  la  sensibilité  tactile  soit  diminuée  à  la  surface 
du  néoplasme,  les  malades  sentent  de  moins  en 
moins  une  piqûre  à  mesure  que  l’on  s’éloigne  du 
point  d’implantation  de  la  tumeur  et  ils  rapportent 
la  douleur  qu’ils  ressentent  à  ce  point  d’implanta¬ 
tion.  Ils  sembleraient  aussi  n’avoir  pas  une  cons¬ 
cience  bien  nette  de  la  position  de  leur  tumeur  dans 
l’espace  :  si  on  leur  fait  fermer  les  yeux  et  que  l’on 
modifie  la  position  de  leur  névrome,  ils  sont  inca- 
-  pables  de  dire  dans  quelle  situation  on  l’a  placé. 

Somme  toute  rien  d’absolu  au  point  de  vue  de  la 
sensibilité. 

Bien  peu  de  choses  ont  été  observées  au  point  de 
vue  des  troubles  de  l’intelligence,  car  celle-ci  est 
rarement  atteinte.  Poisson  et  Yignaud  citent  un  cas 
ou  l’obnubilation  intellectuelle  accompagnait  un 
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Néorome  Plexiforme.  Ces  cas  sont  si  rares  qu’il 
faut  considérer  cet  affaiblissement  de  l’intelligence 
comme  ne  dépendant  pas  de  l’affection  que  nous 
étudions. 

3°  Autres  manifestations  concomitantes. 

/  ’ 

Tels  sont  les  symptômes  locaux  du  Névrome 
Plexiforme.  A  distance  cependant,  on  trouve  assez 
souvent  des  manifestations  que  l’on  ne  peut  s’em¬ 
pêcher  de  regarder  comme  des  symptômes  ayant 
quelque  valeur,  tant  ils  sont  fréquents.  Ce  ne  sont 
pas,  à  proprement  parler,  des  signes  caractéristiques 
de  Névrome  Plexiforme,  mais  bien  des  symptômes 
de  la  neurofibromatose,  affection  qui  comprend  en 
elle,  comme  nous  l’avons  dit  dans  un  chapitre 
précédent  : 

a)  les  névromes  multiples, 

b)  les  névromes  plexiformes, 

c)  la  fibromatose  diffuse. 

Nous  trouverons  donc  fréquemment  associé  aux 
Névromes  Racémeux,  mais  surtout  à  ceux  siégeant 
en  d’autres  points  du  corps  que  la  tête,  les  manifes¬ 
tations  suivantes  de  la  neurofibromatose  :  fibromes 
des  troncs  nerveux  (Bruns,  Schuster,  Kobner, 
Pomorski);  fibromes  multiples  de  la  peau  (Bruns, 
Rapok)  ;  tâches  pigmentaires  (Bruns,  Schuster, 
Laroyenne,  Leisrinck,  Kobner)  ;  éléphantiasis 
diffus  (Herczel,  Czerny)  ;  molluscum  fibreux 
(Arnozan,  Pomorski). 
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CHAPITRE  SEPTIÈME 


ANATOMIE  PATHOLOGIQUE 


Nous  étudierons  tour  à  tour  : 

1°  L’examen  macroscopique  ; 

2°  L’examen  microscopique  ; 

3°  Les  différentes  altérations. 

1°  Examen  macroscopique. 

Lorsqu’on  opère  un  sujet  atteint  de  Névrome 
Plexiforme ,  ou  que  l’on  fait  sa  nécropsie,  dès  que  le 
bistouri  a  fendu  la  peau,  on  tombe  sur  la  tumeur. 
Celle-ci  est  formée,  d’après  ce  que  l’on  peut  voir, 
d’un  nombre  considérable  de  cordons,  qui  sont 
anastofnosés.  Ces  cordons  sont  de  dimensions  très 
variables,  les  uns  gros  comme  le  petit  doigt,  les 
autres  fins  comme  un  morceau  de  fil.  Ils  sont  blan¬ 
châtres,  entortillés  les  uns  avec  les  autres  et  peuvent 
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se  diviser  un  grand  nombre  de  fois.  Ils  rappellent 
assez  comme  aspect,  disent  Audry  et  Lacroix,  des 
macaronis  mal  cuits.  Ils  forment  un  lacis,  vraiment 
inextricable  et  sont  unis  les  uns  aux  autres  par  un 
tissu  généralement  peu  dense  et  peu  résistant.  Eux, 
au  contraire,  sont  durs,  fibreux,  lorsqu’on  essaye 


Figure  3 

Aspect  macroscopique  des  cordons  nerveux. 

de-  les  sectionner.  Ils  envoyent  des  prolongements 
de  tous  les  côtés,  parfois  à  de  très  grandes  distances. 

De-ci  de-là,  surtout  à  leurs  points  de  bifurcation,  à 
leurs  points  de  rencontre,  ils  montrent  des  renfle¬ 
ments,  que  la  palpation  permet  déjà  de  sentir  à 
travers  la  peau. 

2°  Examen  microscopique. 

Une  question  se  pose  tout  d’abord  :  les  Névromes 
Racémeuæ  sont-ils  des  névromes  vrais  ou  de  faux 
névromes  ? 
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Alexis  Thomson,  distingue  les  névromes  vrais  et 
les  névromes  faux.  La  caractéristique  des  névromes 
vrais  est  la  présence  d’éléments  nerveux  néoformés, 
soit  du  type  médullaire,  soit  du  type  sympathique, 
nous  en  possédons  seulement  5  cas,  d’après 
Thomson,  (Busse,  Kna-uss,  Schmidt,  Loretz  et 
Axel  Rey.) 

Les  faux  névromes,  au  contraire,  constituent  un 
vaste  groupe,  qui  comprend  trois  classes  bien 
distinctes  :  d’abord  nous  v  trouvons  les  tumeurs 

t/ 

limitées  des  nerfs  (sarcome,  fibrome,  kyste),  puis 
les  tumeurs  diffuses  (maladie  de  Recklinghausen, 
Névrome  Plexi formé).  La  troisième  classe  de  faux 
névromes  est  constituée  par  les  névromes  d’ampu¬ 
tation. 

Virchow  professe  la  même  opinion,  que  le  carac¬ 
tère  décisif  des  névromes  git  dans  la  quantité  d’élé¬ 
ments  nerveux.  «  Si  cette  quantité  a  augmentée  avec 
le  développement  de  la  tumeur  et  s’il  s’est  fait  en 
même  temps  une  hyperplasie  véritable,  il  s’agit  d’un 
névrome  ;  si  le  nombre  des  parties  nerveuses  est 
resté  le  même,  ou  s’il  a  diminué,  il  n’y  a  pas  de 
névrome,  mais  simplement  fibrome  ou  myxome  ». 

Les  Névromes  Plexiformes  peuvent  peut-être  être 
rangés  dans  les  deux  classes,  attendu  que,  si  le  plus 
souvent  ils  sont  formés  presqu’uniquement  par 
l’hyperplasie  conjonctive,  quelques  rares  fois  cepen¬ 
dant  la  prolifération  du  tissu  nerveux  a  été  signalée. 
«  Dans  un  certain  nombre  de  cas,  dit  Picqué,  il 
semble  qu’il  y  ait  prolifération  des  fibres  de  Remak. 
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Quant  à  la  production  des  cellules  nerveuses,  elle 
n’est  rien  moins  que  démontrée  ». 

Dans  l’immense  majorité  des  cas,  la  caractéris¬ 
tique  est  donnée  par  l’hyperplasie  du  tissu  conjonc¬ 
tif.  La  gaine  lamelleuse  est  épaissie,  devenant  3  ou 
4  fois  plus  grosse  que  d’habitude,  on  la  voit  mani¬ 
festement  formée  par  des  lamelles  fibreuses  juxta¬ 
posées  les  unes  contre  les  autres  et  séparées  par  des 
lacunes  lymphatiques.  Dans  l’intérieur  de  cette 
gaine  lamelleuse,  on  remarque  du  tissu  conjonctif 
et  des  filets  nerveux.  Ces  deux  sortes  d’éléments 
peuvent  avoir  des  dispositions  variables.  Tantôt  le 
tissu  conjonctif  proliféré,  embryonnaire,  encore 
jeune,  se  trouve  situé  concentriquement,  contre  et 
dans  l’intérieur  de  la  gaine  lamelleuse  et  dans  ce  cas, 
au  centre  du  cordon  sectionné  se  trouvent  réunies 
les  fibres  nerveuses;  tantôt  au  contraire  fibres  ner¬ 
veuses  et  tissu  conjonctif  se  trouvent  intimement 
mêlés  les  uns  aux  autres. 

.  Les  fibres  nerveuses  peuvent  être  de  deux  sortes  : 
fibres  de  Remak  ou  amyéliniques,  et  fibres  à 
myéline.  Ces  dernières  sont  celles  que  l’on  remarque . 
le  plus  fréquemment.  Rares  sont  les  cas  où  l’on 
n’a  trouvé  que  des  fibres  de  Remak.  «  Les  fibres 
de  Remak  ont  la  forme  de  tiges  rigides  de  dia¬ 
mètre  variable,  finement  striées  en  long,  teintées 
de  bistre  par  l’acide  osmique.  De  distance  en  dis¬ 
tance,  elles  présentent  des  renflements  formés  par 
des  noyaux  colorés  en  bleu  foncé,  qui  ne  sont  pas 
placés  symétriquement.  Quelquefois  on  rencontre 
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autour  de  ces  noyaux  deux  ou  trois  gouttelettes 
teintées  ou  non  par  l'osmium.  Il  est  probable  que 
ce  n’est  pas  une  altération  des  fibres,  car  on  a 
signalé  déjà  l’existence  de  gouttelettes  graisseuses 
autour  des-  noyaux  des  fibres  de  Remak.  Quant  aux 
fibres  à  myéline,  beaucoup  d’entre  elles  sont 
atrophiées,  la  myéline  a  disparu,  les  noyaux  se  sont 
multipliés  et  elles  présentent  les  caractères  de  la 
dégénérescence  wallérienne  ». 

D’autres  fois  les  tubes  nerveux  sont  diminués, 
non  seulement  de  volume,  mais  même  de  nombre. 
Enfin  dans  certains  cas,  la  présence  des  nerfs  est 
impossible  à  déceler,  c’est  pourquoi  Marchand,  qui 
n’avait  pas  trouvé  dans  la  tumeur  observée  par  lui 
de  tubes  nerveux,  proposa  de  donner  aux  Nécromes 
Pleæiformes  le  nom  de  «  Fibrome  cylindrique  de  la 
gaine  des  nerfs  ».  D’après  lui,  en  effet,  peu  à  peu  en 
évoluant,  le  Néorome  plexiforme  tend  à  devenir 
fibrome  pur. 

Dans  notre  observation,  nous  n’avons  pas  trouvé 
de  prolifération  nerveuse,  mais  une  disposition 
variable  du  tissu  conjonctif  et  des  filets  nerveux, 
selon  les  cordons  sectionnés.  Voici  d’ailleurs 
l’examen  histologique  que  M.  le  professeur  Augier 
et  nous,  avons  fait  : 

«  Des  fragments  ont  été  fixés  :  les  uns  à  l’alcool, 
d’autres  au  liquide  de  Flemming  qui,  par  l’acide 
osmique  qu’il  contient,  a  la  propriété  de  colorer  en 
noir  les  fibres  à  myéline,  d’autres  au  formol  et  à  la 
liqueur  de  Muller.  Inclusions  à  la  celloïdine.  Les 
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coupes  ont  été  colorées  à  l’hématoxyline  iodée,  à 
rhématéine  au  fer  de  Benda  et  Heidenhain,  le  fond 
a  été  coloré  au  picro-carmin,  ou  au  Van  Gieson. 

»  Sur  une  coupe  d’un  cordon  nerveux  assez 
volumineux,  comprenant  en  même  temps  plusieurs 
cordons  d’inégale  épaisseur,  on  constate  les  parti¬ 
cularités  suivantes  :  la  gaine  lamelleuse  est  habi¬ 
tuellement  épaissie  d’une  façon  inégale,  sa  face 
interne  se  continue  avec  les  éléments  de  l’endonèvre 
qui  se  présentent  sur  la  plupart  des  coupes.  Cet 
endonèvre  ou  tissu  conjonctif  contenu  dans  les 
cordons  nerveux,  est  caractérisé  par  la  consistance 
lâche  de  ses  faisceaux,  qui  se  dissocient,  s’écartent 
les  uns  des  autres  et  sont  parsemés  d’un  grand 
nombre  de  noyaux.  Cet  épaississement  de  l’endo- 
nèvre  est  extrêmement  irrégulier  et  inégal.  Sur 
certains  cordons  nerveux  il  paraît  occuper  la  moitié 
et  parfois  même  les  deux  tiers  de  la  coupe.  Il  est 
nettement  reconnaissable  à  la  disposition  irrégulière 
de  ses  faisceaux  et  à  l’apparence  aréolaire  des 
espaces  qu’il  limite  dans  leur  intervalle.  Sur  les 
plus  petits  cordons,  on  constate  nettement  que  cet 
endonèvre  est  en  voie  de  prolifération  active,  par 
suite  de  la  multiplicité  des  noyaux  que  l’on  trouve  à 
son  niveau.  Il  faut  noter  en  même  temps  la  vascu¬ 
larisation,  la  présence  au  sein  de  cet  endonèvre 
proliféré  de  vaisseaux  assez  nombreux.  Quant  aux 
éléments  nerveux  proprement  dits,  ils  sont  recon¬ 
naissables  sur  les  cordons  nerveux  de  petites  et 
moyennes  dimensions  à  la  présence  habituelle  d’un 
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faisceau,  homogène  comme  structure,  formé  par  des 
fibrilles  toutes  orientées  dans  le  même  sens, 
parallèles,  rectilignes  ou  ondulées.  Sur  le  trajet 
de  ces  fibres,  comme  éléments  caractéristiques,  il  y 
a  un  grand  nombre  de  noyaux  très  rapprochés, 
ovoïdes  ou  en  bâtonnets,  tous  dirigés  dans  le  même 
sens,  c’est-à-dire  parallèles  au  grand  axe  des  fais¬ 
ceaux. 


1.  Fibres  nerveuses  d’un  petit  cordon.  —  2.  Tissu  fibreux.  —  3.  Gaine 
lamelleuse  d’un  petit  cordon.  —  4.  Tissu  conjonctif  lâche  entre 
les  cordons  nerveux. 


»  L’analyse  des  gros  cordons  nerveux  est  beaucoup 
plus  difficile  à  faire,  parce  qu’il  semble  que  les 
éléments  de  l’endonèvre  et  de  la  gaine  lamelleuse  se 
sont  organisés  en  faisceaux  plus  denses,  ont  dissocié 
les  faisceaux  nerveux  proprement  dits  et  les  ont 
refoulés  quelquefois  excentriquement. 


»  Sur  quelques  cordons  de  moyennes  dimensions, 
on  ne  trouve  plus  de  fibres  agglomérées.  De  même 
que  les  gros  cordons,  ils  sont  formés  par  un  tissu 
d’apparence  lâche,  aréolaire,  comme  du  tissu  con¬ 
jonctif  qui  se  désagrège. 

»  Il  est  absolument  impossible  de  trouver  des  fibres 
à  mvéline. 


Figure  5.  —  Coupe  transversale. 

1.  Filets  nerveux  d’un  petit  cordon.  —  2.  Tissu  conjonctif  d’un  petit 
cordon.  —  3.  Gaine  lamelleuse  d’un  petit  cordon.  —  4.  Tissu 
conjonctif  entre  les  cordons  nerveux.  —  5.  Gaine  lamelleuse  d’un 
gros  cordon.  —  Tissu  conjonctif  d’un  gros  cordon. 


»  Conclusion.  —  On  peut  admettre  que  l’épaissis¬ 
sement  des  cordons  nerveux  est  formé  par  une  multi¬ 
plication  des  éléments  de  la  gaine  du  nerf,  épaississe¬ 
ment  qui  se  fait  aux  dépens  de  l’endonèvre.  Dans  les 
petits  faisceaux,  on  trouve,  en  allant  de  la  périphérie 
au  centre  :  la  gaine  lamelleuse,  du  tissu  conjonctif 
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jeune  et  centralement  les  filets  nerveux.  Sur  les 
gros  cordons  le  tissu  conjonctif  a  séparé  les  uns 
des  autres  les  filets  nerveux.  » 

Pourquoi  ne  pas  admettre  cette  évolution?  Le 
Névrome  Plexiforme ,  constitué  par  une  prolifération 
du  tissu  conjonctif,  se  développe  aux  dépens  de  la 
gaine  lamelleuse  et  du  tissu  conjonctif  de  l’endo- 
névre.  Au  début,  cette  prolifération  est  régulière, 
refoule  les  éléments  nerveux  au  centre,  mais  les 
respecte  pour  ainsi  dire.  Peu  à  peu,  les  fibres  con¬ 
jonctives  poussent  dans  l’intervalle  des  filets  nerveux, 
les  séparent  les  uns  des  autres,  les  englobant,  les 
refoulant  de  tous  les  côtés,  les  rendant  presque 
méconnaissables.  Enfin,  terme  ultime  de  l’évolu- 

9 

tion  :  ces  fibres  comprimées  par  le  tissu  conjonctif 
s’atrophient,  dégénèrent  et  finissent  par  disparaître 
pour  former  le  Fibrome  pur  de  Marchand.  Ceci 
serait  d’autant  plus  logique  que  dans  certains  cordons 
examinés  il  y  a  deux  ans,  nous  n’avions  pas  cons¬ 
taté  de  filets  nerveux.  C’est  d’ailleurs  l’opinion  de 
Katz,  qui,  dans  un  cas  étudié  par  lui,  trouva  dans 
certains  cordons  la  fibre  nerveuse  en  voie  de  dégé- 
nôration,  tandis  que,  dans  d’autres,  elle  avait  complè¬ 
tement  disparu. 

Les  lésions  des  nerfs  ne  se  limitent  pas  toujours 
aux  nerfs  qui  entrent  dans  la  constitution  du 
Névrome  Plexiforme ,  parfois  à  distance  certains 
peuvent  être  atteints,  puisque  nous  avons  trouvé  du 
côté  opposé  à  notre  tumeur  un  cordon  nerveux 
hypertrophié. 
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Le  grand  sympathique  également  n’est  pas 
toujours  indemne,  les  cas  où  il  est  altéré  sont  assez 
rares,  nous  avons  eu  la  bonne  fortune  de  trouver 
chez  notre  sujet  de  l’hypertrophie  des  ganglions 
cervicaux  du  grand  sympathique,  ce  qui  nous  a 
permis  de  faire  avec  M.  le  professeur  Augier  l’examen 
histologique  du  ganglion  supérieur  du  sympathique 
cervical.  ‘Voici  ce  que  son  étude  nous  a  appris  : 

«  Sur  des  coupes  transversales,  après  inclusion  à 
la  cclloïdine,  on  constate  en  certains  points  une 
charpente  assez  épaissie,  formée  de  trabécules,  qui 
s’anastomosent  et  forment  des  mailles  de  forme 
arrondie  ou  ovoïde,  dont  l’épaisseur  est  par  places 
assez  considérable  et  irrégulière.  Dans  ces  mailles 
se  trouvent  inclus  des  éléments  cellulaires  nerveux, 
très  nets,  fortement  granuleux,  plongés  au  sein 
d’une  charpente  conjonctive  très  abondante,  qui 
contient  elle-même  des  petits  éléments  cellulaires 
de  cellules  conjonctives.  Par  places  la  charpente 
prédomine  sur  les  cellules  nerveuses,  et  par  places 
au  contraire  les  cellules  forment  de  véritables  amas, 
qui  sont  presque  juxtaposés.  Toutes  ces  cellules 
sont  d’ailleurs  contenues  dans  une  petite  cavité  et 
entourées  d’une  sorte  de  capsule  formée  par  les 
éléments  les  plus  voisins  de  la  charpente  conjonc¬ 
tive.  Juxtaposés  à  la  périphérie  et  même  dans  les 
parties  centrales,  on  trouve  çà  et  là  des  cordons 
nerveux  de  dimensions  très  inégales,  formés  en 
majeure  partie  par  des  fibres  de  Remak  sans  myé¬ 
line;  mais  dans  un  certain  nombre  de  faisceaux, 
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cependant,  on  aperçoit  très  distinctement  la  coupe 
de  filets  nerveux  avec  gaine  de  myéline,  et  la  pré¬ 
sence  de  ces  fibres  à  myéline  prédomine  même  sur 
certains  de  ces  cordons. 

Conclusion.  —  Au  niveau  des  ganglions  la  lésion 
prédominante  est  l’épaississement  des  trabécules  de 
la  charpente,  et  le  nombre  considérable  des  cellules 
ganglionnaires  très  bien  conservées,  très  nom¬ 
breuses.  » 

Voilà  donc  un  cas  bien  net  où  l’hyperplasie  con¬ 
jonctive  ne  s’en  est  pas  tenue  aux  nerfs  du  système 
cérébro-spinal,  mais  a  envahi  le  grand  sympa¬ 
thique. 


3°  Autres  altérations. 

a)  Ganglions.  —  Nous  devons  signaler  encore 
d’autres  altérations,  qui  ne  sont  pas  constantes, 
mais  qui  ont  été  décrites  par  M.  le  professeur 
Arnozan  au  Congrès  de  Pau  sous  le  nom  de  «  Gan¬ 
glions  nerveux  de  formation  pathologique  dans  le 
Névrome  Plexiforme  ». 

Voici  la  partie  la  plus  importante  de  sa  communi¬ 
cation  :  «  La  structure  de  ces  nodosités  est  la  sui¬ 
vante:  enveloppe  conjonctive,  stroma  fibreux, 
cordons  nerveux  coupés  en  divers  sens,  suivant  la 
direction  où  ils  traversent  la  nodosité,  enfin  grandes 
cellules,  qui  ont  tous  les  caractères  de  grandes 
cellules  nerveuses,  et  qui  sont  encapsulées  une  à 
une  dans  de  petites  loges  conjonctives  revêtues  à 
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leur  face  interne  d’une  couche  endothéliale.  Ainsi 
constituées,  ces  nodosités  ont  réellement  la  structure 
des  ganglions  rachidiens  intervertébraux.  La  seule 
différence  qui  les  en  distingue,  c’est  leur  volume 
plus  considérable  et  la  présence  dans  leur  épaisseur 
de  vaisseaux  de  structure  embryonnaire.  Ces  gan¬ 
glions  pathologiques  réalisent  à  un  haut  degré  la 
simulation  d’un  organe  normal,  ils  méritent  mieux 
que  tout  autre  le  nom  d’organoïde,  donné  par 
Virchow  à  certaines  tumeurs  et  demandent  ainsi 
une  place  à  part  dans  l’histoire  générale  des  néo¬ 
plasmes.  » 

B)  Glandes  sudoripares,  poils,  glandes  sébacées. — 
Voir  au  chapitre  de  la  symptomatologie. 

C)  Pigmentation  de  la  peau.  —  Cette  pigmentation 
est  due  au  dépôt  de  granulations  dans  la  couche  de 
Malpighi,  granulations  venant  de  la  matière  colo¬ 
rante  du  sang. 

D)  Fibromes  multiples.  —  Dans  ceux-ci,  on  ne 
trouve  pas  de  filets  nerveux,  ou  du  moins  très  rare¬ 
ment;  ils  sont  constitués  par  du  tissu  conjonctif 
fibreux. 

Meslet  se  pose  la  question  de  la  nature  de  ces 
fibromes  et  se  demande,  si  ils  ne  sont  pas  de  la 
même  nature  que  les  Nécromes  Plexiformes.  Il  est 
vraisemblable,  dit-il,  et  nous  sommes  de  son  avis, 
que  ces  deux  sortes  de  tumeur  sont  de  nature 
différente. 

Recklinghausen  est  d’un  avis  opposé.  Pour  lui, 
les  fibromes  prendraient  toujours  naissance  à  la 
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gaine  lamelleuse  d’un  nerf,  mais  comme  l’on  ne 
trouve  pas  de  nerfs  dans  ces  fibromes,  il  nous  cite 
deux  modes  de  transformation,  selon  que  le  fibrome 
englobe  primitivement  un  nerf  ou  qu’il  lui  est 
latéral.  Il  nous  apprend,  dans  un  de  ses  mémoires 
les  plus  importants,  que  le  plus  souvent  les  fibromes 
mous  de  la  peau  sont  au  début  des  neuro-fibromes. 
«  Cette  phase  ne  serait  que  passagère,  ajoute-t-il, 
les  nerfs  tendraient  à  disparaître  du  cordon  néopla¬ 
sique  qui  s’est  formé  autour  d’eux  et  on  ne  trouve¬ 
rait  bientôt  plus  que  du  fibrome.  »  Quant  aux 
tumeurs  qui  ne  sont  pas  en  relation  avec  une  fibre 
nerveuse,  le  point  de  départ  serait  toujours  la  gaine 
lamelleuse,  seulement  le  pédicule  retenant  la  tumeur 
au  nerf  se  serait  progressivement  allongé  et  aminci 
et  comme  dans  les  fibromes  utérins  aurait  fini  par 
disparaître,  laissant  la  production  néoplasique 
isolée  complètement  de  l’organe  qui  lui  a  donné 
naissance. 

Si  la  transformation  du  névrome  en  fibrome  est 
pour  nous  possible  dans  les  Névromes  Plexiformes , 
nous  ne  croyons  pas  qu’elle  existe  dans  les  fibromes 
de  la  peau. 
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CHAPITRE  HUITIÈME 


ÉVOLUTION 


Le  développement  est  généralement  très  lent.  On 
voit  par  exemple,  dans  le  cas  de  Verneuil-Margerin, 
que  le  sujet  avait  62  ans  et  que  le  début  de  sa  tumeur 
remontait  à  52  ans  auparavant.  Malgré  cela,  le 
néoplasme  n’était  pas  très  volumineux,  mais,  chose 
importante  à  remarquer,  le  névrome  avait  commencé 
à  la  face  et,  avec  le  temps,  avait  émigré  dans  les 
différentes  parties  du  corps,  si  bien  qu’à  61  ans,  de 
petits  névromes  étaient  disséminés  partout.  D’autres 
fois  la  tumeur  évolue  plus  rapidement  et  en  quelques 
années  prend  un  développement  considérable. 

En  somme,  on  peut  dire  que  la  tumeur  débute 
soit  pendant  la  vie  fœtale,  soit  pendant  la  première 
enfance,  elle  se  développe  alors  peu  à  peu,  son 
volume  s’accroît  progressivement  et  si  on  n’y  porte 
remède,  elle  peut  finir  par  atteindre  de  grandes 
dimensions.  Jamais  la  tumeur  ne  regresse,  jamais 
elle  ne  cesse  de  se  développer.  Le  Névrome  Plexi- 
forme  a  un  développement  lent,  mais  progressif. 
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CHAPITRE  NEUVIÈME 


PRONOSTIC 


On  peut  considérer  comme  bénin  le  pronostic  des 
Névromes  Racèmeux ,  ce  n’est  pas  une  tumeur  à 
marche  rapide  qui  envahit  tous  les  organes  et 
conduit  peu  à  peu  à  la  cachexie,  puis  à  la  mort  ;  au 
contraire,  le  développement  est  lent  le  plus  souvent, 
ne  donnant  aucun  trouble  de  la  santé  générale,  ne 
donnant  pas  d’altérations  ganglionnaires  et  n’ayant 
pas  une  terminaison  fatale.  Néanmoins,  le  pronostic 
est  subordonné  aux  complications  plus  ou  moins 
variées,  plus  ou  moins  abondantes  et  qui  peuvent 
faire  succomber  le  malade. 
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CHAPITRE  DIXIÈME 


COMPLICATIONS 


Les  complications  qui  peuvent  survenir  chez  un 
sujet  porteur  d’un  Névrome  Plexiforme ,  sont  de 
deux  ordres.  Les  unes  résultent  de  la  transformation 
de  cette  tumeur,  que  nous  avons  donnée  comme 
bénigne  de  par  sa  constitution  de  tissu  fibreux,  en  une 
tumeur  de  nature  maligne,  soit  sarcome,  soit  cancer. 
Les  autres  sont  plutôt  locales,  résultant  de  la  pré¬ 
sence  de  la  néoplasie  et  non  de  sa  nature,  ou  venant 
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d’une  affection  nouvelle,  greffée  sur  l’ancienne. 

La  dégénérescence  sarcomateuse  des  Névromes 
Racémeux ,  est  peut-être  la  complication  grave  le 
plus  fréquemment  observée.  D’après  Picqué,  4  fois 
sur  50  cas,  le  fibrome  a  dégénéré  en  sarcome. 
Von  Winiwarter  enlevant  un  Néorome plexiforme 
de  la  face  interne  du  bras,  trouva  une  partie  de  ce 


—  71 


névrome  transformée  en  masse  sarcomateuse.  Le 
malade  mourut  au  bout  de  quelques  jours,  après 
avoir  subi  la  désarticulation  de  l’épaule  pour  gan¬ 
grène  du  bras,  l’artère  axillaire  avait  été  déchirée 
pendant  l’opération  sans  qu’on  s’en  fut  aperçu.  A 
l’autopsie,  on  trouva  une  masse  sarcomateuse  dans 
le  poumon.  Voici  donc  une  observation  bien  démons¬ 
trative,  qui  prouve  la  possibilité  de  la  transforma¬ 
tion  maligne.  Poisson  et  Vignaud.  citent  également 
un  cas  de  neurofibromatose  généralisée  et  de 
névrome  plexiforme  du  cuir  chevelu.  45  ans  après 
l’apparition  de  ces  tumeurs  bénignes,  le  malade 
mourut  par  suite  de  la  dégénérescence  sarcomateuse 
de  quelques-unes  de  ces  tumeurs.  La  dégénéres¬ 
cence  sarcomateuse  dans  ce  cas  a  été  longue  à 
s’installer,  elle  n’en  a  pas  moins  été  mortelle. 

Le  Professeur  Raymond,  en  1903,  a  attiré  l’atten¬ 
tion  sur  une  affection  rare  qu’il  appelle  la  Neurofi- 
brosarcomatose ,  et  il  insista  sur  les  caractères  qui 
unissaient  neurofibrosarcomatose  et  neurofibroma¬ 
tose,  il  montrait  combien  étaient  voisines  ces 
deux  affections  de  gravité  différente.  Qu’y  a-t-il 
d’étonnant  alors  que  la  bénigne  puisse  se  transfor¬ 
mer  en  maligne. 

Le  Névrome  Plexiforme  peut,  quoique  plus  rare¬ 
ment,  subir  la  transformation  cancéreuse,  car 
Poncet,  de  Lyon,  avec  sa  haute  autorité  nous  dit  : 
«  toute  tumeur  quelles  que  soient  sa  teneur  et  sa 
bénignité  apparentes  est  un  pas  fait  dans  la  voie  des 
transformations,  un  acheminement  vers  une  évolu- 
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tion  plus  maligne  qui  la  classera  alors  parmi  les 
tumeurs  cancéreuses.  »  Peut-être,  pour  lui,  tumeur 
cancéreuse  est-il  synonyme  de  tumeur  maligne,  en 
tous  cas,  il  n’y  aurait  rien  d’impossible  qu’un 
Névrome  Plexiforme  appelle  au  point  où  il  s’est 
développé  la  localisation  d’une  tumeur  cancéreuse. 

Une  autre  complication  plus  rarement  observée 
est  la  tuberculose,  d’après  Oriot,  cependant,  c’est 
une  complication  fréquente  de  la  neurofibromatose. 

Nous  arrivons  maintenant  aux  complications  plus 
spécialement  locales  et,  parlant  tout  d’abord  de  notre 
observation  personnelle,  nous  essayerons  d’expliquer 
le  mécanisme  des  complications  qu’a  présentées 
notre  sujet,  complications  fort  fréquentes  et  qui 
peuvent  atteindre  tout  être  porteur  de  Nèvrome 
Plexiforme  de  l’orbite. 

Notre  malade,  avons-nous  dit,  avait  de  l’exophtal- 
mie,  de  l’atrophie  du  globe  de  l’œil,  de  l’œdème 
palpébral  et  de  la  cécité.  L’orbite  droit  était  rempli 
de. cordons  nerveux,  hypertrophiés,  devenus  fibro¬ 
mateux,  anormalement  développés  ;  ceux-ci  se 
développant  peu  à  peu  tant  en  arrière  de  l’œil  que 
sur  son  pourtour  l’avaient  chassé  progressivement 
en  avant,  projetant,  de  cette  manière,  l’organe  de  la 
vision  hors  de  sa  cavité,  d’où  comme  résultat  : 
l’exophtalmie  fort  prononcée. 

La  masse  des  cordons  nerveux  intra-orbitaires 
entourait  de  toutes  parts  l’artère  ophtalmique,  artère 
nourricière  de  l’œil;  cette  masse comprimaitl’artère, 
empêchant,  par  conséquent,  la  circulation  du  sang. 
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La  circulation  étant  entravée,  l’œil  était  moins 
nourri,  l’afflux  de  sang  n’étant  plus  suffisant  pour 
sa  vitalité  normale.  Or,  on  sait  que  tout  organe 
insuffisamment  nourri  s’atrophie,  l’œil  était  dans  ce 
cas,  c’est  pourquoi,  lors  de  son  extirpation,  on  le 
trouva  gros  comme  une  petite  noisette,  alors  qu’il 
aurait  du  avoir  le  volume  d’une  noix. 

L’œdème  palpébral  était  dû  à  la  même  cause  :  gêne 
de  la  circulation,  mais  tandis  que  l’atrophie  du  globe 
de  l’œil  était  occasionnée  par.  la  gêne  du  sang  à 
l’aller,  l’œdème,  au  contraire,  était  du  à  la  gêne  au 
retour.  Le  sang  veineux  ne  pouvant  plus  s’écouler 
assez  vite  dans  la  veine  ophtalmique  par  suite  de 
la  compression  de  celle-ci  tant  dans  l’orbite  qu’en 
arrière  de  lui,  la  partie  liquide  du  sang  s’était  infil¬ 
trée  [dans  les  mailles  du  tissu  conjonctif  lâche  qui 
entre  dans  la  constitution  des  paupières  et  produisit 
ainsi  l’œdème  palpébral. 

Nous  expliquons  de  la  même  manière  la  cécité.  Ici, 
la  compression  des  vaisseaux  empêchait  la  nutrition 
normale  de  l’œil,  d’où  diminution  progressive  de 
l’acuité  visuelle.  Mais  nous  pouvons  ajouter  une 
seconde  cause  :  la  compression  du  nerf  optique.  Ce 
nerf  étant  comprimé  dans  l’orbite,  présentait  dans 
sa  constitution  des  altérations  qui,  peu  à  peu, 
avaient  abouti  à  la  cécité. 

Du  côté  de  l’œil  le  ptosis  oblique  externe  de  la 
paupière  supérieure  est  une  complication  tellement 
fréquente,  que  Lafforgue  n’hésite  pas  à  le  placer 
dans  les  symptômes  principaux  du  Nèvrome  Plexi- 
forme  de  la  paupière  supérieure. 
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Chez  notre  malade,  d’autres complicationsauraient 
pu  naître  s’il  avait  vécu  plus  longtemps.  Elles  auraient 
été  causées  par  la  prolifération,  l’accroissement  du 
Névrome  Racémeux  dans  l’intérieur  de  la  boîte  crâ¬ 
nienne,  puisque  déjà  le  néoplasme  atteignait  la  selle 
turcique.  Nous  ne  connaissons  pas  d’observations 
semblables  à  la  nôtre  à  ce  point  de  vue  intéressant, 
c’est  la  première  fois,  croyons-nous,  qu’un  Névrome 
Plexiforme  pénétrait  aussi  complètement  dans 
l’intérieur  du  crâne. 

Arnozan  cite  une  complication  extrêmement 
curieuse  :  la  luxation  de  l’atlas  sur  l’axis.  Il  s’agis¬ 
sait  d’une  jeune  femme,  qui  portait  au  côté  droit 
du  cou  des  tumeurs  en  forme  de  larges  plis  cutanés, 
dont  le  développement  datait  presque  de  la  nais¬ 
sance.  Opérées  une  première  fois  par  Denné,  elles 
avaient  récidivé  et  formaient  de  lourdes  masses  pen¬ 
dantes  en  avant  de  la  poitrine.  La  malade  était 
venue  à  l’hôpital  pour  des  douleurs  névralgiques  et 
une  hémiplégie  incomplète.  Elle  mourut  d’une  sep¬ 
ticémie  consécutive  à  un  phlegmon  gangréneux 
développé  dans  l’une  de  ses  tumeurs.  L’autopsie 
montra  que  ce  néoplasme  était  la  cause  des  troubles 
nerveux  observés  pendant  la  vie.  Son  poids  avait 
fait  basculer  l’atlas  en  avant  sur  l’axis,  déterminant 
une  compression  d’une  moitié  de  la  moelle,  d’où 
hémiplégie. 

Nous  pouvons  donc  ranger  dans  le  cadre  des 
complications  possibles  du  Névrome  Plexiforme  les 
névralgies  diverses  et  même  dans  le  domaine  de  la 
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pathologie  nerveuse  l’hémiplégie.  Comme  autre 
complication  nerveuse,  nous  citerons  le  cas  de  Cha- 
vasse,  dont  le  malade  atteint  d’un  Néorome  Plexi- 
forme  développé  aux  dépens  des  branches  rachi¬ 
diennes  des  nerfs  cervicaux  mourut  de  méningite 
cérébro-spinale. 

Des  symptômes  pulmonaires  ont  également  été 
observés,  et  le  cas  rapporté  par  Pomoski  est  d’un 
grand  intérêt  à  ce  point  de  vue.  A  l’autopsie  du 
malade  dont  il  nous  raconte  l’histoire,  on  décou¬ 
vrit  une  masse  colossale  de  troncs  nerveux  hyper¬ 
trophiés  et  pelotonnés  occupant  la  plus  grande 
partie  du  côté  droit  de  la  cavité  thoracique  et  déve¬ 
loppés  aux  dépens  des  nerfs  intercostaux.  Ce  malade 
avait  depuis  quelque  temps  une  dyspnée  particuliè¬ 
rement  intense  et  une  pleurésie  hémorrhagique, 
contrôlée  par  la  ponction.  Cette  dyspnée  et  cette 
pleurésie  toutes  deux  du  fait  duNéorome  Plexiforme . 

Nous  avons  vu  les  différents  troubles  apportés  à 
la  vision  ;  les  autres  organes  des  sens  sont  parfois 
atteints.  L’audition  est  compromise,  le  conduit 
auditif  peut  être  complètement  oblitéré,  d’où  sur¬ 
dité  (Collet),  le  goût  est  quelquefois  diminué 
(Abbott  et  Shatlock). 

Intéressant  encore  à  cause  des  phénomènes  de 
compression  est  le  cas  d’OuvRY,  dont  le  sujet  mourut 
porteur  de  Névromes  Plexiformes  multiples  et  parti¬ 
culièrement  d’une  masse  abdominale  comprimant 
les  uretères  et  englobant  la  vessie. 

En  résumé,  toutes  les  complications  sont  possibles. 
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Elles  sont  dues  aux  dimensions  plus  ou  moins 
grandes,  aux  localisations  de  la  tumeur  et  à  sa  trans¬ 
formation.  La  gravité  varie  avec  les  caractères  : 
volume,  localisation  et  nature  de  la  dégénérescence. 
La  mort  est  parfois  le  fait  des  complications. 


77  — 


CHAPITRE  ONZIÈME 


DIAGNOSTIC 


Les  signes  sur  lesquels  on  s’appuiera  pour  poser 
le  diagnostic  de  Névrome  Plexiforme  sont  les 
suivants  :  la  congénitalité  très  fréquente,  le  dévelop¬ 
pement  lent  mais  progressif,  la  présence  d’une 
tumeur  dont  la  palpation  fait  percevoir  les  nodosités, 
une  sorte  de  paquet  de  ficelles,  enroulées,  entor¬ 
tillées.  Ce  dernier  signe  est  le  plus  important,  il 
est  presque  pathognomonique. 

Lorsqu’on  aura  présents  à  l’esprit  ces  divers 
caractères,  le  diagnostic  sera  le  plus  souvent  facile, 
quoique  les  plus  forts  s’y  soient  trompés.  Qu’il 
nous  suffise  de  rappeler  la  communication  de 
M.  Jacqueau  à  la  société  des  sciences  médicales  de 
Lyon.  M.  Jacqueau  avait  posé  le  diagnostic  de 
Néürome  Plexiforme ,  M.  Tellier  pensait  à  un 
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méningocèle,  tandis  que  MM.  Vallas  et  Gangolphe 
soutenaient  avoir  affaire  à  un  angiome.  L’opération 
et  l’examen  microscopique  confirmèrent  le  diagnos¬ 
tic  de  M. Jacqueau. 

Le  diagnostic  différentiel  doit  être  fait  avec  un 
grand  nombre  d’affections. 

1°  Méningo-encéphalocèle.  —  Cette  affection 
paraît  tantôt  à  la  nuque,  tantôt  à  la  région  palpé¬ 
brale,  c’est-à-dire  aux  deux  sièges  préférés  du 
Névrome  Racémeux.  Si  elle  se  montre  à  la  région 
palpébrale,  c’est  que  cette  tumeur  s’est  développée 
à  travers  les  solutions  de  continuité  laissées  par  la 
première  fente  branchiale  et  elle  apparaît  souvent 
dans  ce  cas  au  niveau  de  l’angle  externe  de  l’œil.  Elle 
peut  se  montrer  encore  à  l’union  de  l’os  frontal 
avec  les  os  du  nez. 

r 

Le  méningo-encéphalocèle  est  une  tumeur  que 
l’on  aperçoit  toujours  à  la  naissance,  elle  a  un  déve¬ 
loppement  rapide,  son  pronostic  est  grave,  car  dans 
la  plupart  des  cas,  l’enfant  affaibli,  dégénéré  pour 
ainsi  dire,  ne  survit  pas  longtemps  et  meurt  de 
méningite.  A  l’inspection  on  est  en  présence  d’une 
tumeur  de  dimensions  variables,  sessile  le  plus  sou¬ 
vent,  aplatie.  Si  le  méningo-encéphalocèle  est  déve¬ 
loppé  à  la  région  orbitaire,  on  ne  constate  jamais  dé 
ptosis  oblique  externe  de  la  paupière,  ce  qui  est  la 
règle  dans  le  Nèürome  Racémeux.  La  peau  est  lisse, 
glabre,  transparente. 

A  la  palpation,  on  sent  une  masse  mollasse,  de 
consistance  uniforme,  avec  à  sa  base  un  pourtour 
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osseux  caractéristique.  Lorsqu’on  examine  un  sujet 
jeune,  dont  les  oblitérations  osseuses  n’ont  pas 
encore  eu  le  temps  de  se  faire,  on  constate  un  signe 
de  la  plus  haute  valeur  :  la  réductibilité  partielle 
ou  complète,  le  liquide  céphalo-rachidien  passant 
de  cette  poche  jusque  dans  l’intérieur  du  crâne.  . 
Lorsque  ces  conditions  sont  réalisées,  elles  coexis¬ 
tent  souvent  avec  d’autres  caractères  :  la  tension  de 
la  poche  dans  l’effort,  l’expansion  sous  l’influence 
des  mouvements  respiratoires  et  des  battements. 

2°  Angiome.  —  Rarement  l’erreur  sera  commise 
de  prendre  un  Névrome  Plexiforme  pour  un  an¬ 
giome,  ou  inversement.  Dans  les  cas  où  un  certain 
nombre  de  caractères  de  l’angiome  feraient  défaut, 
la  coloration  rouge,  le  souffle,  les  battements,  il 
faudra  s’appuyer  sur  les  caractères  qui  ne  man¬ 
quent  jamais,  c’est-à-dire  l’augmentation  de  volume 
dans  l’effort  et  la  réductibilité. 

Les  angiomes  qui  sont  développés  depuis  un 
certain  temps  peuvent  contenir  des  concrétions 
calcaires,  appelées  «  phlébolithes  »  que  l’on  pourrait 
prendre  pour  les  nodosités  du  Néorome  Plexiforme , 
mais  ‘la  consistance  ne  sera  pas  la  même  et  l’étude 
des  antécédents  donnera  la  solution  du  problème. 

3°  Lipome.  —  Cette  tumeur,  qui  permet  de  sentir 
dans  sa  masse  des  différences  de  consistance,  pour¬ 
rait  en  imposer  pour  un  Néorome  Racémeux ,  sur¬ 
tout  que  les  lipomes  congénitaux  sont  assez  fré¬ 
quents,  mais  le  siège  n’est  généralement  pas  le 
même,  la  palpation  ne  donnera  pas  la  perception  si 
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caractéristique  de  cordons  durs,  enroulés.  D’autres 
tumeurs  analogues  seront  souvent  disséminées  sur 
le  reste  du  corps  et  la  symétrie  existera  fréquem¬ 
ment. 

4°  Lymphangiome.  —  Rarement  ces  tumeurs  sont 
congénitales,  la  peau  qui  les  recouvre  est  adhérente 
et  comme  infiltrée,  elle  est  le  siège  d’une  desquama¬ 
tion  en  assez  larges  plaques,  il  y  a  de  fréquentes 
variations  de  volume,  de  couleur,  de  tension,  enfin 
le  plus  souvent  il  y  a  engorgement  de  plusieurs 
ganglions  lymphatiques.  Nous  ajouterons  que 
fréquemment  on  trouve  dans  le  voisinage  de  la 
tumeur  des  dilatations  lymphatiques  de  la  peau, 
véritables  varices  lymphatiques. 

5°  Hémo-angiome.  —  Nous  avons,  dans  le  cours 
de  cette  année,  rapporté  à  la  Société  anatomo-clini¬ 
que  de  Lille,  un  cas  d’hémo-angiome  du  dos,  chez 
une  fdlette  de  11  ans,  nous  avons  pu  par  conséquent 
examiner  en  détail  les  ressemblances  et  les  dissem¬ 
blances  qui  existent  entre  cette  affection  et  le  Névrome 
Plexiforme.  Ce  qui  permettait  dans  ce  cas  de  penser 
au  Névrome  Racémeux ,  c’est  la  présence  sous  la 
peau  de  nodosités  manifestement  allongées,  cômme 
ramifiées.  Le  développement  avait  été  lent,  et  la 
petite  malade  n’avait  aucune  douleur.  Mais  ce  qui 
différenciait  cette  tumeur,  c’était  la  constatation  des 
caractères  suivants  :  non  congénital ité,  présence  sur 
la  peau  de  petites  vésicules  à  contenu  jaune  clair, 
qui  étaient,  comme  l’examen  microscopique  le  con¬ 
firma,  de  petites  varices  lymphatiques,  présence  sur 
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la  peau  d’une  coloration  légèrement  rougeâtre  et  de 
veinules  bleuâtres,  qui  se  remplissaient  de  sang  par 
une  pression  exercée  sur  la  base  de  la  néoplasie. 
L’examen  microscopique  nous  montra  la  coexistence 
d’un  angiome  lymphatique  et  d’un  angiome  sanguin. 

6°  Eléphantiasis.  —  Le  diagnostic  sera  générale¬ 
ment  assez  facile,  l’éléphantiasis  prenant  fréquem¬ 
ment  de  très  grandes  dimensions  et  sous  la  peau 
épaissie  ne  laisse  pas  sentir  les  nodosités  caracté¬ 
ristiques  du  Névrome  Plexiforme. 

7°  Kyste  à  cholestérine.  —  Rarement  ce  diagnostic 
est  à  faire.  Lafforgue  cependant  nous  dit  :  «  Une 
variété  qui  nous  a  paru  se  rapprocher  assez  des 
Névromes  Plexiformes  au  point  de  vue  de  l’aspect 
extérieur  et  des  résultats  fournis  par  la  palpation, 
c’est  celle  qui  a  été  décrite  par  Porywaeff  » 
{in  Wiestnik  oftalmologi,  Kiew,  1885).  L’auteur 
décrit  deux  cas  de  tumeurs  bénignes,  qui  étaient 
localisées  sur  les  paupières  supérieures.  Dans  le 
premier,  il  s’agissait  d’une  tumeur  pâteuse,  assez 
mobile,  présentant  dans  sa  masse  des  grains  solides, 
qui  existaient  dans  l’enfance.  Au  début,  elle  avait 
la  grandeur  d’une  fève,  et  à  la  suite  d’une  blessure, 
elle  avait  atteint  un  volume  tel  que  la  paupière 
supérieure  ne  pouvait  plus  être  soulevée  volontai¬ 
rement.  La  tumeur  est  un  kyste  à  contenu  liquide  et 
verdâtre.  Sa  cavité  est  remplie  de  cristaux  de  cho¬ 
lestérine  ;  ce  sont  certainement  ces  cristaux  qui 
donnaient  la  sensation  de  grains,  pouvant  évidem¬ 
ment  rappeler  celles  des  nodosités  du  névrome  ». 
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8°  Molluscuni.  —  On  ne  le  confondra  pas  avec  un 
Nêvrome  Plexiforme ,  car  il  est  plus  globuleux,  n’est 
pas  précédé  d’une  tache  pigmentaire,  mais  naît 
brusquement  sans  que  rien  jusque  là  ait  pu  le  faire 
prévoir. 

9°  Varicocèle.  —  Nous  avons  dit  plus  haut  que  la 
sensation  donnée  par  la  palpation  d’un  Névrome 
Racémeux ,  était  la  même  que  celle  fournie  par  le 
varicocèle.  Ne  pourrait-on  pas  confondre  ces  deux 
affections?  autrement  dit,  quels  sont  les  signes  qui 
permettent  de  les  différencier? 

Le  varicocèle  n’est  pas  toujours  apparent  à  l’ins¬ 
pection,  la  peau  qui  le  recouvre  est  normale,  n’est 
pas  adhérente  et  sous  elle  on  tombe  directement  sur 
les  veines  dilatées,  non  englobées  dans  une  massé 
de  tissu  plus  ou  moins  dur.  Il  a  des  changements 
de  volume  selon  la  position  occupée  par  le  malade. 
Si  celui-ci  est  debout,  le  varicocèle  augmente  de 
volume,  s’il  est  couché  horizontalement,  il  diminue. 
De  plus  il  est  sinon  douloureux,  tout  au  moins  il 
donne  une  sensation  de  gêne,  de  pesanteur.  Il  n’est 
pas  congénital.  Enfin  la  localisation  en  ce  point 
d’un  Névrome  Plexiforme  est  extrêmement  rare,  et 
Passavant  est  un  des  seuls  qui  ait  publié  une 
observation  de  Névrome  siégeant  en  cet  endroit. 

10°  Lymphangites ,  Varices ,  etc.  —  Le  système 
lymphatique,  dit  Margerin,  prêterait  davantage  à 
la  confusion.  On  a  noté  en  effet  des  cas  où  une 
lymphangite  chronique  avaitamené  l’épaississement 
des  vaisseaux,  leur  induration  avec  leur  oblitération 
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partielle  ;  mais  avant  de  passer  â  l’état  chronique, 
la  lymphangite  avait  eu  une  période  d’acuité,  s’était 
traduite  par  des  stries  rouges,  avait  été  le  siège  de 
douleurs  continues,  exaspérées  par  la  pression, 
avait  été  annoncée  par  des  frissons,  de  la  fièvre,  etc. 

Les  autres  diagnostics  avec  les  varices,  etc... 
seront  des  plus  faciles.  L’inspection  et  la  palpation 
donneront  aussitôt  les  caractères  différentiels. 
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CHAPITRE  DOUZIEME 


TRAITEMENT 


Bien  des  traitements  ont  été  essayés  pour  guérir 
les  sujets  atteints  de  Névrome  Racémeux ,  mais  les 
moyens  locaux,  les  topiques  les  plus  divers,  les 
applications  de  révulsifs,  de  caustiques  donneront 
généralement  un  résultat  nul.  Dans  un  cas,  même, 
d'après  Picqué,  l’application  de  pâte  de  Vienne 
sembla  donner  un  coup  de  fouet  et  hâter  le  dévelop¬ 
pement  de  la  tumeur. 

Il  y  a  deux  ans,  Télectricité  avait  été  essayé  dans 
le  cas  rapporté  parM.  Duclos.  Durant  quatre  séances, 
chez  un  enfant  âgé  de  trois  ans,  on  enfonça  dans 
l’épaisseur  du  gonflement  palpébral  des  aiguilles 
liées  les  unes  au  pôle  positif,  les  autres  au  pôle 
négatif  de  l’appareil  de  Gaiffe,  à  courants  continus. 
Pendant  cinq  minutes,  on  laissa  passer  un  courant 
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d'environ  10  milliampères.  La  tumeur  diminua  légè¬ 
rement  de  volume,  mais  celui  qui  essaya  ce  traite¬ 
ment,  M.  Valude,  n’en  fut  pas  très  satisfait,  car 
voici  ses  propres  paroles  :  «  J’avais  espéré  amender 
l’état  de  mon  petit  malade  avec  l’électrolyse,  mais 
je  n’ai  pu  obtenir  qu’une  assez  faible  réduction  de  la 
tumeur.  En  définitive,  dans  ces  cas,  il  faut  en  venir 
à  l’extirpation  la  plus  complète  possible  en  se  main¬ 
tenant  dans  certaines  limites,  pour  éviter  la  défigu¬ 
ration.  » 

C’est,  en  effet,  l’opinion  de  M.  Valude  qui  est 
acceptée,  on  peut  dire,  unanimement;  seule,  l’extir¬ 
pation  a  donné  des  résultats  encourageants. 

On  s’efforcera  donc  d’enlever  la  tumeur  le  plus 
complètement  possible.  Cela  sera  parfois  facile  dans 
les  premières  années  qui  suivent  l’apparition  du 
névrome,  car  celui-ci  est  généralement  à  ce  moment 
de  petites  dimensions.  Si  l’on  attend,  au  contraire, 
un  temps  assez  long,  ce  néoplasme  ayant  un  déve¬ 
loppement  progressif  et  sûr,  sa  masse  sera  quelque¬ 
fois  énorme  et  il  y  aura  lieu  de  faire  dans  ce  cas  une 
première  intervention  partielle,  quitte  à  enlever 
dans  des  opérations  successives  ce  que  l’on  n’aura 
pas  extirpé  la  première  fois.  Il  est  également  des  cas 
où  la  tumeur,  envoyant  des  prolongements  de  tous 
les  côtés,  dans  toutes  les  cavités  voisines  de  l’endroit 
où  elle  a  pris  naissance,  ne  pourra  être  extraite 
dans  sa  totalité,  quelle  que  soit  la  minutie  que  l’on 
apporte  à  l-’opération.  Comment,  dans  notre  cas.  en 
effet,  et  dans  bien  d’autres,  enlever  les  cordons  qui 
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bourraient  la  cavité  orbitaire  et  pénétraient  jusque 

dans  l’intérieur  du  crâne  ?  Ces  cas  de  Névrome 

* 

Plexiforme  de  la  face  sont  des  plus  difficiles  à 
opérer,  comme  le  dit  Lafforgue  :  «  il  ne  faut  pas 
perdre  de  vue,  que  des  communications  encépha¬ 
liques  peuvent  toujours  exister  par  perte  de  subs¬ 
tance  osseuse.  L’antisepsie  devra  donc  être  particu¬ 
lièrement  soignée.  Deux  choses  dans  les  Névromes 
Plexiforme §  de  la  paupière  resteront  surtout  à 
l’esprit  de  l’observateur  :  ménager  l’orbiculaire  et 
éviter  le  chémosis  ultérieur  de  la  conjonctive.  » 

Nous  ne  sommes  pas  de  l’avis  de  Picqué,  qui  ne 
s’attache  pas  à  enlever  les  troncs  nerveux  d’une 
manière  complète,  comme  si  l’on  enlevait  un  néo¬ 
plasme  malin,  pour  lequel  il  faut  intervenir  d’une 
manière  radicale.  Pour  cet  auteur  on  se  propose 
simplement  d’atténuer  la  difformité  du  malade. 
Notre  opinion  au  contraire  est  que  l’on  doit  extraire 
la  tumeur  en  entier,  si  c’est  possible,  quand  même 
elle  ne  donnerait  aucune  difformité,  de  crainte 
qu’elle  ne  se  transforme  en  sarcome,  ou  ne  dégénère, 
comme  nous  en  avons  cité  des  exemples  au  chapitre 
des  complications. 

Les  résultats  de  l’opération  sont  en  règle  générale 
bons.  A  part  les  complications  septiques  qui  sont 
assez  rares  et  les  hémorrhagies  assez  fréquentes, 
l’opération  se  fait  bien  et  la  cicatrisation  se  produit 
rapidement. 

La  tumeur  peut  récidiver,  soit  immédiatement 
(Christot),  soit  plus  tardivement  (Arnozan,  Labbé, 


87 


Imbert),  mais  ces  cas  sont  peu  nombreux.  Nous 
nous  éloignons  ici  de  Meslet,  qui  admet  que  la 
repullulation  des  néoplasmes  est  la  règle,  repullu¬ 
lation  moins  fatale  peut-être  lorsque  les  tumeurs 
sont  enlevées  longtemps  après  la  puberté,  et  nous 
nous  rangerons  à  l’avis  de  Ramakers  et  Vincent, 
pour  lesquels  même  lorsque  l’intervention  n’a  été 
que  partielle,  la  guérison  peut  se  maintenir,  sans 
reproduction  de  la  tumeur. 

Comme  dans  toutes  les  opérations  il  y  a  des 
chances  de  mort,  dans  les  extirpations  de  Névrome 
Plexiforme  nous  avons  donc  des  cas  de  mort  à 
signaler.  Un  malade  de  Bruns  meurt  huit  jours 
après  l'opération  par  ulcération  de  la  carotide  primi¬ 
tive.  Czerny,  chez  une  malade  atteinte  d’un  névrome 
plexiforme  avec  tumeur  éléphantiasique  colossale  de 
la  région  sacrée,  la  voit  mourir  de  pyohémie.  Un 
autre  sujet  (Winiwarter)  mourut  d’une  désarticula¬ 
tion  du  bras,  occasionnée  par  la  gangrène.  Une 
septicémie  consécutive  à  un  phlegmon  gangréneux 
d’une  tumeur  enleva  un  malade  d’ARNOZAN. 

En  résumé,  l’intervention  chirurgicale  est  le  seul 
traitement  qui  s’impose,  encore  doit-elle  être  faite 
le  plus  tôt  et  le  plus  complètement  possible.  Il  est 
cependant  permis  d’espérer  que  dans  l’avenir,  des 
traitements  plus  inoffensifs  donneront  des  résultats 
meilleurs  encore,  car  les  découvertes  nouvelles, 
telles  que  les  rayons  Rœntgen,  le  Radium,  n’ont 
pas  dit  leur  dernier  mot  dans  le  traitement  des 
maladies. 
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OBSERVATIONS 


Observation  I 
(Depaul  et  Verneuil) 

Névrome  plexif orme  de  la  région  cervicale 

Au  mois  de  février  1857,  Depaul  met  sous  les  yeux  de  la 
Société  anatomique  une  tumeur  des  plus  rares,  de  la  nature 
des  névromes,  enlevée  à  la  région  cervicale  d’un  jeune 
homme,  âgé  de  19  ans,  et  donne  de  ce  fait  les  renseignements 
suivants  : 

«  Le  sujet  que  j’ai  opéré  de  cette  tumeur  se  présenta  il  y  a 
quinze  jours  à  l’hôpital  Necker,  se  plaignant  de  la  gêne  que 
lui  causait  un  repli  volumineux  de  la  peau  de  la  nuque, 
retombant  sur  le  cou,  non  douloureux,  môme  à  la  pression, 
mais  devenant  de  plus  en  plus  insupportable  par  son  accrois¬ 
sement  successif.  Des  poils  gros  et  crépus,  différents  parleur 
aspect  des  cheveux  voisins,  couvraient  la  partie  supérieure 
de  la  tumeur.  Elle  avait  environ  le  volume  du  poing,  et  vers 
sa  base  on  sentait  profondément,  à  travers  le  tégument 
hypertrophié,  une  bosselure  dure,  inégale,  de  la  grosseur 
d’un  petit  œuf. 

Deux  hypothèses  se  présentaient  sur  la  nature  de  cette 
tumeur:  Etait-ce  une  tumeur  ayant  son  point  de  départ  dans 
le  crâne  et  ayant  cheminé  vers  la  région  cervicale?  Etait-ce 
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un  exemple,  bizarre  par  son  siège,  de  grossesse  par  inclu¬ 
sion  ? 

Sur  les  instances  réitérées  de  ce  malade,  l'opération  fut 
faite.  La  tumeur  centrale  était  adhérente  à  l’aponévrose;  en 
enlevant  le  pédicule,  on  causa  une  douleur  très  vive.  La 
plaie,  réunie  par  première  intention,  est  déjà  cicatrisée  dans 
presque  toute  son  étendue  et  la  guérison  complète  est  très 
prochaine. 

Outre  cette  tumeur  le  malade  en  présente  une  autre  d’une 
coloration  brune  particulière,  située  sur  l’épaule  gauche. 

M.  Verneuil  a  fait  une  étude  attentive  de  cette  tumeur;  il 
y  a  trouvé  : 

1°  Une  hypertrophie  très  prononcée  des  glandes  sébacées 
et  des  follicules  pileux  de  la  peau. 

2°  A  la  face  profonde:  une  saillie  pelotonnée  rougeâtre, 
d’aspect  très  singulier,  ressemblant  aux  saillies  formées  par 
les  vaisseaux  du  placenta;  cette  masse  est  formée  par  des 
nerfs  allongés,  contournés  sur  eux-mêmes  comme  des  pelo¬ 
tons  variqueux,  présentant,  à  chacune  de  leurs  très  nom¬ 
breuses  anastomoses,  des  renflements  analogues  à  des 
ganglions  ou  à  des  névromes;  à  la  coupe,  toute  l’épaisseur  de 
la  peau  hypertrophiée  est  constituée  en  grande  partie  par  ces 
Névromes  Plexiformes,  que  l’on  suit  facilement  jusque  dans 
les  papilles.  Ces  nerfs  cutanés,  prodigieusement  hypertro¬ 
phiés,  entrent  pour  plus  de  deux  tiers  dans  la  masse  totale 
de  la  tumeur. 

Le  pédicule,  qui  formait  la  grosse  bosselure  sentie  profon¬ 
dément  avant  l’opération,  est  constitué. 

a)  Par  des  cordons  peletonnés,  ayant  chacun  à  peu  près  le 
volume  d’une  plume  d’oie  ;  les  uns  formés  par  un,  deux,  ou 
trois  tubes  nerveux  déformés  et  par  du  tissu  fibro-plastique  ; 
les  autres  composés  presqu’exclusivement  de  tubes  nerveux. 
De  ces  tubes  les  uns  étaient  petits,  variqueux,  d’apparence 
moniliforme  ;  les  autres  avaient  les  caractères  ordinaires  ; 
d’autres  enfin,  présentaient  un  cylindre  transparent,  hyalin, 
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à  simple  contour.  Les  filets  pénétrant  dans  l’épaisseur  du 
derme  avaient  la  même  structure. 

b)  En  outre  de  ce  tissu  nerveux,  la  tumeur  contenait  du 
tissu  fibreux  en  voie  d’évolution.  » 

M.  Verneuil  a  revu  le  malade  quelques  jours  après  l’opéra¬ 
tion  ;  il  a  constaté  que  dans  tout  le  côté  gauche  du  cou,  la 
peau  est  hypertrophiée  et  colorée  d’une  teinte  brunâtre  toute 
particulière  ;  dans  cette  région  on  sent  profondément  des 
cordons  avec  renflements,  offrant  au  toucher  une  certaine 
analogie  avec  ceux  d’un  varicocèle.  La  maladie  occupait 
rigoureusement  toute  l’étendue  du  plexus  cervical  du  côté 
gauche. 


Observation  II 
(Payne) 

Molluscum  fibreux,  avec  multiples  neuro-fibromes 
et  névrome  plexiforme 

M.  Payne  montre  un  cas  de  fibro-neurone,  coexistant  avec 
un  moluscum  fibreux.  La  malade,  âgée  de  43  ans,  avait  le 
corps  couvert  de  petites  tumeurs  fibreuses,  de  dimensions 
variables,  les  unes  sessiles,  les  autres  pédiculées.  Elles 
existaient  depuis  toujours,  au  dire  de  la  malade.  11  y  avait 
aussi  une  tumeur  dans  l’aisselle  gauche,  formée  aux  dépens 
du  plexus  brachial.  Elle  s’accrut  beaucoup,  en  même  temps 
que  les  autres  tumeurs  diminuaient. 

La  malade  mourut  en  août  1886,  avec  les  symptômes  d’une 
entérite  aiguë  estivale.  Une  nécropsie  partielle  fut  seule 
permise,  mais  on  enleva  le  plexus  brachial  gauche  et  une 
dissection  faite  par  M.  Shattock  montra  que  la  tumeur  de 
l’aisselle  gauche  était  un  Névrome  Plexiforme.  Le  plexus 
brachial  droit  parut  également  malade. 

Pour  voir  les  connections  des  nerfs  avec  les  tumeurs,  des 
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coupes  furent  pratiquées  par  M.  Shattock  et  colorées  par 
l’acide  osmique,  mais  quoique  des  fibres  nerveuses  fussent 
vues  près  des  petites  tumeurs,  aucune  ne  put  être  décelée 
dans  leur  intérieur. 


Observation  III 
(Lacroix  et  Bonnaud) 

Névrome  Plexiforme  de  l’épaule 

Le  malade  est  un  enfant  de  12  ans,  qui  est  porteur  d’une 
tumeur  de  l’épaule.  A  l’examen  histologique,  on  constata  des 
cordons  nerveux  ayant  subi  pour  la  plupart  une  notable 
hypertrophie,  due  à  l’hyperplasie  des  éléments  nerveux  eux- 
mômes,  mais  limitée  à  une  seule  série  de  ces  éléments,  aux 
fibres  de  Bemak. 


Observation  IV 
(Audry  et  Lacroix) 

Névrome  Plexiforme  de  la  tête 

Enfant  de  huit  ans,  sans  hérédité  pathologique,  ni  antécé¬ 
dents.  Développement  normal  physique  et  intellectuel.  Il 
présente  une  difformité  énorme  occupant  une  partie  du  crâne 
et  de  la  face  :  hypérostose  considérable  du  temporal  gauche  et 
de  la  moitié  externe  du  temporal  adjacent.  Tumeur  volumi¬ 
neuse  de  la  paupière  supérieure  du  même  côté,  qui  est  tenue 
abaissée  au  niveau  de  l’œil.  Peau  d’apparence  et  de  coloration 
normales,  au-dessous  de  laquelle  on  sent  une  masse  dure, 
pelotonnée,  en  forme  de  paquets  de  ficelles,  mobile,  indo¬ 
lente.  Cette  tumeur  remplit  d’abord  la  fosse  zygomatique  et 
va  plonger  sous  l’apophyse  du  même  nom.  Son  prolonge- 
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ment  antérieur  occupe  la  paupière  supérieure.  L’œil  est 
parfaitement  sain. 

Sur  le  trajet  du  troisième  nerf  intercostal  gauche  on  trouve 
une  masse  sous-cutanée,  transversale,  de  mêmes  caractères 
que  celle  de  la  région  temporo-palpébrale.  La  peau  est 
pigmentée,  à  teinte  café  au  lait  foncé.  La  tumeur  occupe  à 
peu  près  la  moitié  de  la  demi  circonférence  gauche  du  tronc, 
sur  la  ligne  axillaire. 

Diagnostic.  —  Tumeur  congénitale,  probablement  lymphan- 
giomateuse,  peut-être  nerveuse. 

Opération  :  19  mars  1890.  —  Extirpation  de  la  masse 
intrapalpébrale,  qui  est  formée  de  cordons  blancs,  durs, 
entrelacés,  plexiformes.  On  ne  touche  pas  à  la  tumeur  zygo¬ 
matique.  Guérison  rapide,  mais  ptosis,  récidive,  et  six  mois 
plus  tard  excision  des  masses  gênantes.  Succès  opératoire. 

Examen.  —  Cordons  blancs  ayant  sensiblement  le  môme 
diamètre,  contenant  des  fibres  à  myéline  et  des  fibres  de 
Remak,  ces  dernières  constituant  la  majeure  partie  du  tronc 
nerveux.  Sur  plusieurs  des  fibres  de  Remak,  on  rencontre 
autour  de  chaque  noyau  2  ou  3  gouttelettes  teintées  en  noir 
par  l’osmium.  Nous  nous  sommes  demandés,  si  nous  n’avions 
pas  là  des  tubes  nerveux  à  myéline,  ayant  subi  une  altéra¬ 
tion,  nous  ne  le  croyons  pas,  car  il  y  a  absence  de  la  gaine 
de  Schwann.  Le  tissu  engainant  se  différencie  assez  bien  en 
deux  zônes  :  1°  l'externe  formée  de  lamelles  fibreuses,  serrées. 
2°  l’interne,  formée  de  tissu  conjonctif  vaguement  lamellaire 
à  faisceaux  parallèles  à  l’axe  du  cordon. 

On  doit  surtout  tenir  compte  du  fait  de  l’hyperplasie  du 
tissu  nerveux.  C’est  ici  un  névrome  plexiforme  mixte  (myé¬ 
line  et  Remak). 


Observation  V 
(Audry  et  Lacroix) 

Névrome-Plexiforme  du  dos 

* 

Le  malade  a  12  ans,  il  entre  dans  [le  service  de  M.  Poncet 
en  juin  1892.  Depuis  l’extrême  enfance,  il  est  porteur  de 
tumeurs  à  accroissement  lent  : 

1°  Gros  replis  constitués  par  la  peau  sur  la  moitié  droite  de 
la  région  dorsale.  La  peau  est  brune,  le  tégument  épais,  dur, 
luisant  et  recouvre  un  paquet  de  cordons  résistants. 

2°  Sur  le  bord  interne  droit  du  thorax  se  trouve  une 
autre  tumeur. 

Ça  et  là  quelques  taches  d’hyperchromie. 

Extirpation.  —  Guérison. 

L’examen  histologique  confirme  le  diagnostic  de  Névrome 
Plexiforme. 


Observation  VI 
(Ramakers  et  Vincent) 

Néorome  plexiforme  de  la  tête  et  du  cou.  —  Extirpation. 

La  nommée  Madeleine  S...,  âgée  de  16  ans,  Espagnole 
d’origine,  entre  à  l’hôpital  de  Mustapha  le  22  février  1893, 
service  du  professeur  Vincent.  Son  histoire  pathologique  est 
des  plus  simples:  elle  n’a  jamais  eu  de  maladies  antérieures, 
ses  parents  sont  en  bonne  santé,  un  frère  et  une  sœur  égale¬ 
ment  bien  portants  sont  indemnes  de  l’affection  qui  l’amène 
à  l’hôpital. 

Elle-même  porte  à  la  région  occipitale  une  vaste  tumeur 
indolente  qui  se  continue  sans  ligne  de  démarcation  appré- 
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ciable  avec  une  seconde  tumeur  occupant  le  côté  droit  du 
cou. 

Cette  tumeur,  d’après  les  renseignements  fournis  par  les 
parents  n’est  pas  congénitale,  et  jamais  aucune  affection  de 
ce  genre  n’aurait  été  constatée  sur  d’autres  membres  de  la 
famille.  Elle  se  serait  manifestée  à  l’âge  de  trois  ans,  à  la 
suite  d’un  traumatisme  insignifiant;  la  jeune  fille  aurait  reçu 
à  cet  âge  un  coup  de  chaise  qui  l’aurait  atteinte  au  côté  droit 
du  cou  ;  ce  serait  à  l’endroit  précis  du  traumatisme  que  se 
serait  développé  une  petite  tumeur  très  molle,  qui  depuis  13 
ans  se  serait  insensiblement  accrue,  et  aurait  fini  par  gagner 
la  région  occipitale.  Aucun  traitement  n’a  été  dirigé  contre 
l’affection. 

Actuellement  le  cou,  dans  sa  partie  latérale  droite,  est  le 
siège  d’une  tumeur,  qui  se  continue  en  haut  avec  une  autre 
tumeur  volumineuse  siégeant  à  la  région  occipitale  ;  cette 
dernière  forme  une  sorte  de  poche  qui  retombe  en  chignon 
sur  la  nuque.  La  peau  du  cou  présente  une  altération  pigmen¬ 
taire  marquée  ;  elle  est  fortement  colorée  en  brun  ;  les 
téguments  ne  paraissent  pas  d’ailleurs  autrement  altérés.  Il 
n’en  est  pas  de  même  pour  la  poche  occipitale,  dont  la  peau 
est  manifestement  hypertrophiée  dans  son  épaisseur. 

Au  palper,  la  tumeur  du  cou  laisse  sentir  une  série  de 
cordons  durs  présentant  des  nodosités  abondantes,  donnant 
la  sensation  d’un  vaste  paquet  ganglionnaire  que  l'on  peut 
suivre  tout  le  long  du  sterno-mastoïdien  jusque  dans  le 
creux  sus-claviculaire;  la  partie  occipitale,  au  contraire,  est 
molle  au  toucher  bien  que  l’on  sente  à  travers  ces  parties 
mollasses  des  cordons  plus  durs.  Ces  tumeurs  ont  une  large 
base  d’implantation  et  ne  présentent  ni  souffle,  ni  battement. 

Opération.  —  Cette  jeune  fille  est  opérée  le  17  mars  ;  on 
tombe  sur  une  masse  de  cordons  blanchâtres,  enroulés  sur 
eux-mêmes,  noyés  dans  une  trame  commune  qui  les  unit,  de 
consistance  ferme  et  de  diamètre  fort  variable.  Les  cordons 
qui  occupent  toute  la  poche  occipitale  sont  bien  limités  et 
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assez  faciles  à  isoler  des  téguments,  la  masse  est  extirpée  en 
entier  après  section,  au  bistouri  étaux  ciseaux,  de  nombreuses 
cloisons  qui  séparent  chacune  des  sinuosités  de  ces  cordons. 
Il  n’en  est  pas  de  même  à  la  région  du  cou  :  les  cordons  les 
plus  volumineux  et  les  plus  superficiels  en  même  temps 
sont  enlevés  comme  ceux  de  la  tête  ;  mais  ils  continuent 
dans  tous  les  sens  avec  d’autres  plus  petits  qui  s’enfoncent 
dans  diverses  directions,  les  uns  dans  le  sterno-mastoidien 
qui  en  paraît  farci,  d’autres  contournent  les  vaisseaux  en 
arrière  et  semblent  se  diriger  vers  les  apophyses  transverses 
des  vertèbres,  d'autres  se  continuent  avec  les  organes 
vasculo-nerveux  de  la  région  sus-claviculaire.  On  est  donc 
obligé  de  s'arrêter  après  avoir  enlevé  les  parties  les  plus 
volumineuses  de  la  tumeur  et  avoir  suivi  les  plus  grêles 
aussi  loin  que  ladissection  le  permet. 

Suites.  —  Guérison  par  première  intention.  La  malade  a 
été  revue  dix  mois  après  l’opération  ;  du  côté  de  la  tête  il  ne 
reste  que  l’épaississement  de  la  peau  ;  au  niveau  du  cou,  la 
tumeur  ne  s’est  pas  reformée. 

Examen  de  la  'pièce.  —  L’examen  histologique  de  la  tumeur 
nous  a  permis  de  préciser  le  diagnostic  qui,  jusqu'à  l’opéra¬ 
tion  était  resté  hésitant  ;  nous  nous  trouvions  en  présence 
d’un  nêvrome  plexiforme,  maladie  fort  rare  et  que  nous 
n’avions  jamais  eu  l’occasion  d’observer.  Justement  en 
raison  de  nos  hésitations  sur  la  nature  de  cette  tumeur,  les 
pièces  avaient  été  conservées  et  durcies  dans  l’alcool,  et  ce 
traitement  a  rendu  plus  difficile  la  recherche  des  éléments 
nerveux. 

Macroscopiquement  la  tumeur  est  formée  par  une  série  de 
cordons  enchevêtrés,  renfermés  dans  des  gaines  celluleuses 
facilement  disséquables,  de  grosseur  variable  depuis  le 
diamètre  du  petit  doigt  jusqu’à  celui  d’une  épingle,  ils 
présentent  de  nombreuses  anastomoses  entre  eux  ;  souvent 
un  cordon  après  s’être  divisé  en  branches  se  reconstitue  un 
peu  plus  loin  ;  sur  le  trajet  d’un  même  cordon  existent  des 
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parties  d’un  diamètre  différent,  ici  amincies,  là  renflées. 

Les  coupes  ont  été  pratiquées  sur  des  cordons  différents, 
soit  perpendiculairement,  soit  parallèlement  à  leur  direction. 
Elles  ont  été  traitées  les  unes  à  l’éosine  hématoxyline  de 
Renaut,  d’autres  à  l’acide  osmique,  d’autres  au  carmin  boraté 
et  au  picro-carminate.  Voici  les  résultats  généraux  qu’elles 
ont  donnés.  Ces  cordons  semblent  être  constitués  presqu’ex- 
clusivement  par  du  tissu  conjonctif  ondulé,  renfermant  peu 
de  cellules  conjonctives  et  peu  de  vaisseaux.  Ce  tissu 
s’épaissit  à  la  circonférence  formant  ainsi  une  sorte  de 
gaine  périphérique  en  relation  par  sa  face  externe  avec  le 
tissu  conjonctif  des  gaines  celluleuses  lâches  enlevées  par 
la  dissection.  Au  sein  de  ce  tissu  et  surtout  à  la  périphérie 
des  coupes  se  trouvent  des  filets  nerveux  myéliniques,  soit 
complètement  séparés  les  uns  des  autres,  soit  au  contraire 
réunis  en  petits  groupes.  Ces  fibres  apparaissent  sur  les 
coupes  perpendiculaires  à  l’axe  comme  de  petits  cercles  avec 
un  point  central  représentant  le  cylindre  axe.  Il  n’a  pas  été 
possible  de  constater  de  fibres  de  Remak. 


Observation  VII 
(Collet) 

Névrome  Plexiforme  de  la  partie  gauche  de  la  face. 

X...,  19  ans.  L’affection  a  débuté  peu  après  la  naissance. 
Actuellement,  il  présente  deux  larges  replis  cutanés.  L’un 
recouvre  complètement  l’œil  gauche,  qui  est  sain.  L’autre  va 
de  la  commissure  des  lèvres  à  l’oreille  et  se  termine  dans  le 
conduit  auditif  qu’il  obture,  d’où  surdité.  La  moitié  gauche  de 
la  voûte  palatine  fait  saillie  dans  la  bouche  et  le  maxillaire 
supérieur  est  atrophié.  On  constate  de  petites  tumeurs  sous 
la  peau  du  conduit  auditif,  du  dos  au  cou. 
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Opération.  —  Extirpation  pour  atténuer  la  difformité  du 
repli  supérieur. 

Examen  microscopique.  Névrome  plexiforme. 


Observation  VIII 
(Berg  et  Vestberg) 

Névrome  Plexiforme  du  bras  droit 

Une  bonne  de  29  ans  présentait  des  troubles  étranges  du 
bras  droit  et  d’une  partie  de  la  poitrine  qui,  selon  elle,  étaient 
congénitaux.  Cependant  la  mère  ne  les  aurait  observés  qu’à 
sa  quatrième  année. 

Pas  de  tumeurs  analogues  dans  sa  famille. 

Au  bras  droit,  depuis  l’épaule  jusqu’au  poignet,  dans 
presque  tout  le  contour  du  bras  droit,  la  peau  est  épaissie  et 
forme  de  gros  replis  mous,  entrecoupés  de  profonds  sillons 
transversaux.  Sous  la  peau  on  sent  un  fouillis  de  cordes  avec 
des  renflements  noueux.  La  grosseur  de  ces  nœuds  varie  de 
celle  d’une  noisette  à  celle  d’une  noix.  Ils  sont  durs  comme 
du  cartilage  et  disposés  en  ligne.  Du  côté  droit  de  la  paroi 
du  thorax,  on  trouve  une  partie  circulaire  dont  la  peau  a  une 
structure  pareille.  Ici  comme  au  bras,  elle  est  pigmentée. 

Sous  la  partie  épaissie  de  la  peau  de  la  paroi  du  thorax,  les 
muscles  pectoraux  semblent  manquer  tout  à  fait,  et  à  cet 
endroit  les  côtes  sont  très  infléchies,  de  sorte  que  la  partie 
toute  entière  est  légèrement  enfoncée.  Sensibilité  normale 
partout. 

A  l 'examen  histologique  d’un  morceau  enlevé,  la  tumeur  se 
trouva  un  vrai  névrome  plexiforme,  bien  qu’il  y  eut  une 
augmentation  considérable  du  tissu  conjonctif. 
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Observation  IX 
(Adenot) 

Névrome  plexiforme  cVun  des  filets  du  tibial  postérieur  de  la 
jambe  droite.  —  Ablation.  —  Pas  de  récidive. 

J. . .  A. . entre  à  l’Hospice  de  l’Antiquaille  le  26  août  1894. 
Les  antécédents  pathologiques  de  ce  malade  sont  nuis.  Ses 
parents  sont  vivants,  bien  portants  et  ne  signalent  chez 
leurs  collatéraux  ou  chez  leurs  ascendants  aucune  lésion 
analogue. 

Il  y  a  six  ans  environ,  les  parents  de  cet  enfant  s’aperçurent 
de  la  présence,  dans  la  région  de  la  face  interne  et  inférieure 
de  la  jambe  droite  d’une  légère  tuméfaction  de  la  grosseur 
d’une  noisette.  Cette  petite  tumeur  grossit  peu  à  peu  et  ce 
n’est  que  très  lentement  qu’elle  atteignit  les  dimensions 
actuelles. 

Aucun  traumatisme,  aucune  douleur  n’a  précédé  l’appari¬ 
tion  de  cette  tumeur.  Au  début  les  parents  demandèrent 
l’avis  de  rebouteurs,  qui  pratiquèrent  des  manœuvres  et  des 
frictions  plus  ou  moins  brutales.  La  tumeur  continuant  à 
s’accroître,  ils  s’adressèrent  au  docteur  Irman,  qui  envoya 
l’enfant  à  Lyon. 

A  l’entrée  de  l’enfant  à  l’hôpital,  on  constate  vers  le  tiers 
inférieur  et  interne  de  la  jambe  droite,  entre  le  bord  du  tendon 
d’Achille  et  le  bord  interne  du  tibia,  une  tuméfaction  de  7  à  8 
centimètres  de  long,  large  de  5  centimètres  environ.  Cette 
tumeur  ne  déborde  pas  le  tendon  d’Achille  et  ne  dépasse  pas 
le  bord  tibial.  Elle  descend  environ  jusqu’à  la  malléole 
interne. 

L’aspect  de  la  peau  paraît  au  premier  abord  normal,  cepen¬ 
dant  il  est  facile  de  reconnaître  une  pigmentation  plus 
marquée  que  dan  les  autres  régions  du  membre.  Cette 
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pigmentation  se  trouve  plus  accentuée  dans  la  partie  infé¬ 
rieure  de  la  tumeur. 

La  peau  présente  en  outre  un  plissement  très  léger,  ayant 
l’aspect  de  rides  très  superficielles,  analogues  aux  plis  du 
scrotum,  mais  beaucoup  moins  développées. 

A  la  palpation  la  tumeur  est  molle,  fluctuante  sous  les 
doigts. 

La  peau  est  lâche,  flasque,  comme  en  forme  de  sac  peu 
rempli.  Elle  est  épaisse  cependant,  mobile  sur  les  plans 
profonds.  Elle  offre  en  un  mot  l’aspect  et  la  consistance  de  la 
peau  qui  recouvre  certaines  tumeurs  congénitales.  On  sent  à 
travers  la  peau  une  masse  irrégulière  formant  par  places  et 
vaguement,  des  indurations  de  forme  allongée,  qui  y  sont 
comme  noyées.  Les  parents  comparent  eux-mêmes  ces 
indurations  à  des  vers  très  durs,  qui  seraient  jetés  là.  Cette 
masse  profonde  n’est  pas  mobile  sur  les  plans  sous-jacents. 
On  ne  peut  déplacer  la  tumeur  en  bloc. 

Les  mouvements  de  l’articulation  tibio-tarsienne  sont 
intacts.  Le  reste  du  membre  ne  présente  aucune  autre  parti¬ 
cularité.  Pas  de  ganglions,  nas  d’autres  traces  de  tumeur 
semblable  sur  le  reste  du  corps.  Pas  de  troubles  de  la 
croissance  du  membre. 

Opération.  —  Après  anesthésie  au  chloroforme,  j’incise  la 
peau  et  je  dissèque  la  tumeur.  Elle  est  recouverte  par  un 
tissu  conjonctif  abondant,  qui  se  laisse  facilement  détacher. 

Le  siège  de  la  tumeur  apparaît  alors  très  nettement  dans 
l’épaisseur  du  tissu  cellulo-adipeux,  entre  le  tibia  et  le 
tendon  d’Achille.  Elle  repose  sur  l’aponévrose  superficielle 
du  membre,  mais  cette  aponévrose  n’est  pas  intacte,  elle  est 
dilacérée,  irrégulièrement  relâchée  et  se  confond  plus  ou 
moins  avec  les  fibres  du  tissu  conjonctif  sous-jacent.  Elle  a 
même  une  altération  complète. 

La  tumeur  qui  paraît  s’être  développée  au-dessus  de  cette 
aponévrose  et  la  détruire  en  se  développant  à  son  contact, 
comme  pour  se  substituer  à  elle,  repose  donc  en  réalité  sur 
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l’aponévrose  profonde  ;  cette  aponévrose  profonde  paraît 
donc  intacte.  Elle  recouvre  les  vaisseaux  postérieurs  à  la 
partie  inférieure  de  la  jambe  à  ce  niveau,  et  on  aperçoit  les 
vaisseaux  par  transparence. 

C’est  le  point,  du  reste,  au  niveau  duquel  cette  aponévrose 
jambière  postérieure  et  profonde  s’épaissit  sensiblement 
pour  recouvrir  et  brider  le  paquet  vasculo-nerveux  posté¬ 
rieur. 

Les  fibres  transversales  de  cette  aponévrose  constituent  à 
ce  niveau,  en  définitive,  la  partie  la  plus  élevée  du  ligament 
annulaire  du  tarse.  Aucune  partie  de  la  tumeur  n’a  pénétré 
au-dessous  de  cette  aponévrose  profonde.  Des  prolonge¬ 
ments  de  la  tumeur  se  dirigent  en  haut  mais  toujours 
au-dessus  d’elle  sous  la  peau.  La  masse  principale  de  la 
tumeur  siège  au  niveau  de  la  partie  supérieure  de  la  malléole 
interne,  elle  diminue  d’épaisseur  en  retombant  le  long  de  la 
jambe. 

J’ai  pu  assez  facilement  réséquer  toute  la  tumeur  et  j’ai 
cherché  avec  soin  les  moindres  débris.  L’ablation  a  pu  être 
complète. 

Je  ne  constate  pas  la  présence  des  nerfs  de  la  face  interne 
de  la  jambe  se  continuant  avec  la  tumeur,  et  il  est  bien 
certain  que  le  paquet  vasculo-nerveux  profond  en  est  com¬ 
plètement  indépendant. 

Résection  de  la  portion  de  peau  exubérante,  qui  recouvrait 
la  tumeur. 

Sutures  soignées  au  fil  métallique. 

Réunion  quelques  jours  après  par  première  intention.  Le 
malade  sort  guéri  rapidement. 

Examen  macroscopique.  —  Il  s’agit,  à  n’en  pas  douter,  d’une 
tumeur  appelée  communément  depuis  Verneuil:  névrome 
plexiforme.  Elle  se  compose  d’une  série  de  formations  cylin¬ 
driques,  irrégulières,  noueuses,  contournées,  ressemblant  à 
un  paquet  de  vers  enroulés. 

Ces  masses,  irrégulièrement  cylindriques,  présentent  un 
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volume  très  variable.  Il  en  est  trois  du  volume  d’un  petit 
doigt,  les  autres,  en  plus  grand  nombre,  ont  un  diamètre 
beaucoup  plus  restreint.  Quelques-unes  de  ces  masses  appa¬ 
raissent  nettement  anastomosées,  lorsqu’on  a  dissocié  leur 
enchevêtrement.  Un  tissu  conjonctif  cellulo-adipeux  enveloppe 
les  productions  précédentes  et  se  confond  plus  ou  moins  avec 
leur  masse  qu’elle  unit  solidement. 

Examen  microscopique.  —  M.  Paviot,  préparateur  du  labo¬ 
ratoire  d’anatomie  pathologique,  a  examiné  avec  son  obli¬ 
geance  habituelle  des  portions  de  la  tumeur  que  nous  lui 
avions  envoyée.  Il  nous  a  remis  la  note  suivante  : 

«  Le  fragment  cylindrique,  durci  dans  l’alcool  et  la  gomme 
et  coloré  au  picro-carmin,  offre  sur  les  coupes,  à  la  péri¬ 
phérie,  des  faisceaux  du  tissu  conjonctif  adulte,  très  réguliè¬ 
rement  circulaire.  Puis,  au  fur  et  à  mesure  que  l’on  s’avance 
vers  le  centre,  ces  faisceaux  deviennent  de  plus  en  plus 
tenus,  les  grosses  fibres  deviennent  plus  abondantes  et  plus 
rondes.  Puis,  ces  fibrilles  se  délient  de  plus  en  plus.  Elles  se 
branchent,  se  divisent,  perdent  leur  orientation  circulaire, 
laissent  entre  elles  de  grands  espaces  de  forme  variable,  qui 
semblent  occupés  par  une  substance  anhiste,  mucoïde,  très 
transparente  et  contenant  de  rares  cellules  rondes,  à  noyau 
vésiculeux,  à  protoplasma  jaunâtre,  bien  visibles,  en  somme  : 
du  vrai  tissu  mucoïde.  Au  centre  môme  de  la  coupe,  il 
réapparaît  du  tissu  conjonctif  plus  adulte,  dont  les  fibres 
orientées  dans  tous  les  sens,  entourent  les  fibres  nérveuses 
qui  sont  comme  dissociées  par  cette  production  ;  les  fibres 
nerveuses  sont  déjà  bien  reconnaissables  au  picro-carmin, 
qui  colore  leur  myéline  en  jaune;  dans  les  fragments  fixés 
par  l’acide  osmique,  on  voit  que  ces  fibres  nerveuses  sont 
ramassées  pour  la  plupart,  au  centre  du  cylindre  observé, 
quoique  la  production  conjonctive  bien  visible  au  picro- 
carmin  sépare  là,  sous  forme  de  travées  jaunâtres,  tous  les 
tubes  de  myéline,  vigoureusement  teintées  en  noir.  Mais  il 
n’y  a  pas  seulement  des  fibres  à  myéline  au  centre  de  la 
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coupe;  on  peut  voir  disséminées  assez  loin,  dans  la  partie 
mucoïde  du  manche  connectif,  décrit  ci-dessus,  des  fibres 
isolées,  très  rares,  mais  très  nettes,  qui  ont  été  comme 
emportées  plus  loin  que  les  autres  par  la  néoproduction 
connective,  comme  si  cette  formation  avait  été  à  développe¬ 
ment  centrifuge  par  rapport  à  l’axe  du  nerf  envahi. 

Nous  n’avons  pu  trouver  nettement  de  fibres  amyéliniques 
au  travers  des  fibres  à  myéline,  nos  coupes  longitudinales 
n’étant  pas  tombées  sur  l’axe  du  cylindre. 


Observation  X 
(Paviot) 

Névrome  Plexiforme  de  la  joue  droite ,  du  sourcil  et  de  la 
région  mastoïdienne  du  même  côté.  —  Ablation  'partielle  de 
la  tumeur. 

Jeanne  B. . .,  19  ans,  entre  à  l’hôpital  le  27  mai  1894. 

Père  et  mère  vivants  et  bien  portants.  Une  sœur  mort-née. 
Une  autre  sœur  et  deux  frères  en  bonne  santé. 

Antécédents  personnels  :  rougeole. 

Au  dire  des  parents,  à  l’âge  de  7  mois,  apparut  dans  la 
joue  droite  une  tumeur  qui  est  allée  en  augmentant  lente¬ 
ment  de  volume.  Elle  s’est  étendue  à  la  région  sourcillière,  à 
la  région  maiaire,  au  menton  et  à  la  lèvre  inférieure. 

A  l’examen  on  constata  une  tumeur  avec  cordons  entor¬ 
tillés.  L’arcade  sourcillière,  l’orbite,  l’os  malaire  ne  semblent 
pas  déformés. 

Opération. —  Première  intervention  partielle  en  juillet  1894, 
seconde  intervention  partielle  en  mars  1895. 

Examen  microscopique.  —  Névrome  Plexiforme. 
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Observation  XI 

% 

(Tartarin) 

Névrome  plexi  forme  du  périnée.  —  Généralisation  dans  les  nerfs 
du  petit  bassin ,  les  nerfs  intra-abdominaux ,  ceux  de  la 
cuisse ,  de  la  jambe  et  de  Vaisselle. 

X. . enfant  de  14  ans,  entre  à  l’hôpital  le  4  octobre  1887. 

Pas  d’antécédents  héréditaires. 

Pas  d’antécédents  personnels. 

Le  2  octobre  1885,  sa  mère  en  lui  faisant  prendre  un  bain 
lui  découvre  par  hasard  une  tumeur  siégeant  au  périnée.  Le 
4  octobre  1887,  à  son  entrée  à  l'hôpital,  on  trouve,  en  effet, 
au  périnée,  une  tumeur  assez  volumineuse,  sans  altérations 
de  la  peau,  donnant  au  palper  la  sensation  de  cordons  emou- 
lés.  Pas  de  tumeur  semblable  en  aucune  autre  région  du, 
corps.  Bon  état  général. 

En  mars  1888,  à  un  nouvel  examen  du  malade,  on  note, 
outre  la  tumeur  périnéale,  qui  a  continué  à  se  développer, 
quelques  nodosités  peu  marquées  au-dessous  du  pli  de  l’aine 
gauche  et  une  tumeur  du  volume  d’une  mandarine  englobant 
le  cordon  dans  la  bourse  gauche.  A  la  partie  moyenne  de  la 
région  postérieure  de  la  cuisse  gauche  existe  une  tuméfac¬ 
tion,  qui  part  de  la  fesse  et  descend  jusqu’à  trois  travers  de 
doigts  au-dessus  du  creux  poplité.  A  la  partie  postérieure  de 
la  jambe  du  môme  côté,  au  niveau  du  mollet,  on  sent  un 
cordon  de  la  grosseur  du  petit  doigt,  présentant  de  distance 
en  distance  des  rendements. 

Dans  l’aisselle  gauche  existe  une  tumeur  mollasse,  peu 
mobile. 

Sous  la  clavicule  gauche  quelques  nodosités. 

Toute  la  moitié  droite  du  corps  est  respectée. 

En  mai  1890,  à  la  suite  d’un  diagnostic  erronné,  on  enlève 

■  \  J 

. 

. 


111 


la  tumeur  inguinale.  La  tumeur  enlevée  présentait  macros¬ 
copiquement  tous  les  caractères  du  névrome  plexiforme. 
L’examen  microscopique  ne  fut  pas  fait. 

Cinq  mois  après  se  développe  dans  l’abdomen  une  tumeur 
de  la  grosseur  d’un  utérus  au  cinquième  mois  de  la  grossesse. 

En  mai  1894,  la  néoplasie  commence  à  envahir  les  nerfs 
du  membre  supérieur. 

Mort.  Autopsie. 

En  avant  de  l’aorte  abdominale,  on  trouve  5  ou  6  masses 
arrondies,  formées  de  cordons  blanchâtres  enchevêtrées, 
donnant  la  sensation  d’un  paquet  de  ficelles.  La  tumeur 
abdominale  est  volumineuse  et  renferme  des  cordons  blancs, 
cylindriques,  nacrés,  enroulés,  et  anastomosés  entre  eux.  La 
dissection  du  périnée  met  à  nu  une  tumeur  présentant  les 
mêmes  caractères. 

Les  nerfs  du  membre  inférieur  sont  doublés  ou  triplés  de 
volume,  de  même  ceux  du  membre  supérieur. 

Examen  microscopique.  —  Les  nerfs  sont  étouffés  dans 
l’intérieur  de  la  gaine  lamelleuse  par  du  tissu  néoplasique. 


Observation  XII 
(Audry  et  Lacroix) 

Névrome  Plexiforme  de  la  cuisse 

X _ _  26  ans. 

Début  dans  l'extrême  jeunesse. 

La  cuisse  est  augmentée  de  volume,  la  peau  est  pigmentée 
de  temps  en  temps  douleurs. 

Actuellement  la  totalité  de  la  cuisse  gauche  de  l’arcade 
crurale  au  genou  est  brun  foncé.  Le  tégument  est  souple  et 
recouvre  d’énormes  masses  serpentines. 

Le  tégument  du  tronc  est  parsemé  de  taches  pigmentées, 
brun  café  au  lait,  irrégulières,  non  saillantes. 
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Opération  le  10  janvier  1891.  Guérison  complète  le  21  mars 
1891. 

Pas  d’examen  histologique. 


Observation  XIII 
(Delore  et  Bonne)  * 

Névrome  plexiforme  intercostal  et  neurofibromatose  généralisée. 

Enfant  de  11  ans  entré  le  1er  mars  1897,  à  l’hospice  de  la 
charité  dans  le  service  de  M.  Vincent. 

Dans  la  famille  de  ce  garçon,  rien  à  signaler,  en  particu¬ 
lier  pas  de  tumeur. 

Au  moment  de  sa  naissance  cet  enfant  avait  un  nœvus 
pigmentaire  et  pilaire  déjà  très  apparent  sur  la  face  interne 
du  tibia  gauche  et  d’autre  part  présentait  des  taches  pigmen¬ 
taires  disséminées  sur  la  peau  de  la  région  sacrée  et  de  la 
région  fessière  ;  enfin  peut-être  y  avait-il  déjà  des  noyaux 
fibreux  cutanés,  mais  les  parents  ne  se  sont  aperçus  de 
l’existence  de  deux  tumeurs  cutanées  sous  forme  de  noyaux, 
l’une  dans  le  sillon  naso-génien,  l'autre  dans  la  peau  qui 
recouvrait  le  tendon  d’Achille,  que  vers  l’àge  de  cinq  ans. 

A  l’âge  de  huit  ans  commença  à  se  développer  sur  le  côté 
gauche  du  thorax,  un  peu  en-dessous  et  en  dehors  du 
mamelon,  une  tumeurqui  s'accrut  progressivement,  en  s’allon¬ 
geant  le  long  du  sixième  espace  intercostal  gauche  ;  elle 
n’était  pas  douloureuse  spontanément,  mais  donnait  lieu 
à  des  élancements  et  à  des  irradiations,  lorsqu’on  la  compri¬ 
mait,  où  même  par  le  simple  contact  des  habits.  C’est  pour 
ces  douleurs  et  cette  tumeur,  que  le  malade  est  apporté  à 
l’hôpital  par  ses  parents  effrayés. 

Cet  enfant  n’a  jamais  présenté  de  troubles  intellectuels, 
moteurs,  ni  sensitifs,  comme  on  en  trouve  souvent  dans  la 
neurofibromatose. 
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Au  moment  de  son  entrée,  on  constate  les  taches  pigmen¬ 
taires  signalées,  puis  trois  fibromes  cutanés  ou  sous-cutanés, 
l’un  dans  le  sillon  naso-génien  droit,  un  autre  en  arrière  du 
tendon  d’Achille,  le  dernier  sur  la  clavicule  droite,  près  de 
son  extrémité  interne  ;  enfin  une  tumeur  thoracique  gauche, 
aplatie,  large  comme  la  paume  de  la  main,  à  grand  axe 
allongé  dans  le  sens  du  sixième  espace  intercostal  et  recou¬ 
verte  d’une  peau  légèrement  pigmentée.  La  consistance  était 
caractéristique,  formée  de  noyaux  nombreux,  avec  paquets 
de  cordons,  dont  l'un  le  plus  gros  formant  une  sorte  de 
pédicule,  remontait  vers  l’aiselle.  C’était  un  Névrome 
plexiforme  à  cause  de  la  consistance  et  le  diagnostic  était 
manifestement  appuyé  sur  la  coexistence  des  tumeurs  ou 
nœvi  cutanés. 

Le  sujet  présentait  au  complet  le  syndrome  de  la  neurofi¬ 
bromatose  généralisée  de  Kolliker,  avec  ses  trois  caractères  : 
tumeurs  cutanées,  taches  pigmentaires,  tumeurs  de  nerfs. 

Opération.  —  M.  Vincent  pratiqua  l’ablation  de  la  tumeur 
thoracique,  qui  était  constituée  comme  un  Névrome  Plexi¬ 
forme  typique  par  des  noyaux  et  des  cordons  enchevêtrés, 
noueux,  moniliformes,  absolument  typiques.  Elle  possédait 
deux  pédicules  :  l’un  externe,  sous  forme  de  gros  cordons 
nerveux  sous-musculaire,  qui  n’était  autre  que  le  nerf 
intercostal  très  épaissi  ;  l’autre  interne  traversant  le  muscle 
intercostal  à  quelques  centimètres  en  dehors  du  bord  sternal 
et  qui  était  certainement  la  branche  antérieure  ou  rameau 
perforant  antérieur  du  nerf  intercostal,  lequel  se  distribue  à 
la  peau.  En  somme  cette  tumeur  nerveuse  s’était  développée 
aux  dépens  du  sixième  nerf  intercostal  gauche.  Histologique¬ 
ment  c’était  un  fibrome  des  gaines  conjonctives  du  nerf, 
sans  prolifération  cylindrique  ou  de  la  gaine  de  myéline. 

Quant  aux  tumeurs  fibreuses  du  sillon  naso-génien  et  de 
la  face  postérieure  du  tendon  d’Achille,  dont  l’ablation  avait 
été  également  pratiquée,  leur  structure  était  celle  des  fibro¬ 
mes  purs,  sans  traces  d’éléments  nerveux. 
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Examen.  —  L’examen  histologique  a  été  pratiqué  dans  le 
laboratoire  du  professeur  Henaut.  Les  névromes  se  présen¬ 
tent  sous  forme  de  cordons  blanchâtres,  élastiques,  résis¬ 
tants,  anastomosés,  et  perdus  dans  le  tissu  cellulaire  sous- 
cutané,  où  la  graisse  les  masque  plus  ou  moins  à  l’œil.  Sur 
la  coupe  la  peau  paraît  saine,  et  ce  n’est  qu’à  une  certaine 
distance  du  derme,*  que  l’on  aperçoit  les  cordons  nerveux 
hypertrophiés  les  plus  superficiels. 

Nous  essayâmes,  mais  sans  résultat,  de  pratiquer  des 
dissociations  sur  des  pièces  fixées  à  l’acide  osmique  ou 
dans  les  réactifs  ordinaires.  La  dureté  du  tissu  fibreux,  qui 
forme  la  grande  masse  des  tumeurs  et  surtout  l’intrication 
des  faisceaux  conjonctifs  fibreux  ne  permit  pas  d’isoler  des 
fibres  nerveuses,  autrement  que  morcellées  et  dilacérés  par 
l’action  des  aiguilles.  Nous  ne  pouvons  ainsi  affirmer  quelle 
était  la  proportion  relative  des  fibres  à  myéline  et  des  fibres 
amyéliniques,  mais  les  coupes  pratiquées  soit  sur  les  gros 
cordons  isolés,  soit  sur  la  peau  sous-jacente  aux  petites 
tumeurs  (pied,  joue)  montrèrent  d’une  façon  suffisamment 
nette  la  disposition  du  tissu  conjonctif  des  cordons  nerveux. 

Dans  les  deux  cas  les  résultats  furent  les  mômes.  Il  s’agit 
d’un  fibrome  du  nerf  :  les  éléments  myéliniques  n’ayant 
subi  d’autre  modification  qu’un  certain  degré  de  dispersion, 
due  à  la  prolifération  des  éléments  conjonctifs. 

Sur  des  coupes  longitudinales  des  plus  gros  boyaux  ner¬ 
veux,  fixées  à  l’acide  osmique  et  colorées  au  picro-carmin, 
au  carmin  aluné,  à  l’éosine  hématoxylique,  ou  traitées  par 
la  nigrosine,  on  reconnaît  facilement  les  tubes  nerveux  à 
myéline,  fortement  colorés  en  noir  par  l’osmium,  avec  les 
étranglements  annulaires,  les  incisures,  le  noyau,  bref  toutes 
les  particularités  de  structure  à  l’état  sain.  Les  fibres  sont 
normales.  Aucune  d’elle  ne  présente  de  lésions  de  dégénéres¬ 
cence.  Leurs  bords  sont  réguliers,  rien  ne  permet  de  supposer 
qu’elles  étaient  en  voie  d’atrophie.  Le  diamètre  des  diffé¬ 
rentes  fibres  est  à  peu  près  uniforme.  On  ne  trouve  pas 
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d’éléments  que  leur  petitesse,  leur  coloration  pâle,  permet¬ 
tent  de  considérer  comme  des  fibres  en  voie  de  régénération. 

Le  tissu  conjonctif  de  la  périphérie  se  montre  très  épaissi 
sur  des  coupes  transversales,  il  représente  près  du  double 
ou  du  triple  de  l’épaisseur  de  la  gaine  lamelleuse  à  l’état 
normal.  On  retrouve  cependant  la  structure  lamelleuse,  mais 
déformée  par  l’épaisseur  des  éléments  qui  la  constituent, 
lesquels  ont  perdu  en  partie  leur  affinité  ordinaire  pour  le 
carmin. 

A  l’intérieur  du  tronc  nerveux,  le  tissu  conjonctif  se  pré¬ 
sente  sous  la  forme  de  'gros  faisceaux  fibreux,  parallèles, 
entourés  de  fibrilles  plus  fines,  le  tout  formant  une  masse 
au  milieu  de  laquelle  sont  noyées  les  rares  fibres  nerveuses. 
La  structure  est  la  même  à  la  périphérie  et  au  centre,  et 
nous  n’avons  pas  retrouvé  cette  structure  rappelant  le  tissu 
conjonctif  jeune,  encore  à  l’état  muqueux  que  Paviot  avait 
signalé  dans  un  cas  de  Névrome  Plexiforme,  et  qui  s’accu¬ 
sait  davantage  dans  les  parties  centrales  de  la  tumeur. 

Dans  tous  les  cylindres  névromateux,  que  nous  avons 
examinés  provenant  de  notre  malade,  le  tissu  conjonctif 
était  parvenu  à  l’état  fibreux  et  nous  n’avons  trouvé  en 
aucun  point  un  stade  plus  jeune,  indice  d’une  malignité 
histologique  particulière.  Partout  on  voyait  les  mêmes  fais¬ 
ceaux  longitudinaux,  nattés  avec  des  faisceaux  obliqués  ou 
transversaux  plus  grêles,  moins  réguliers  et  plus  fréquem¬ 
ment  anastomosés  entre  eux. 

On  retrouve  une  disposition  identique  dans  les  cordons 
nerveux  que  présentent  les  coupes  longitudinales  de  la  peau 
et  des  tissus  sous-jacents  :  même  épaississement  de  la  gaine 
lamelleuse  et  du  tissu  conjonctif  fasciculant. 

Les  cordons  occupent  uniquement  le  tissu  conjonctif  sous- 
cutané,  le  derme  ne  présente  aucune  modification. 

Ce  n’est  qu’au-dessous  des  glomérules  les  plus  profondé¬ 
ment  situés  des  glandes  sudoripares,  que  l’on  trouve  les 
cordons  les  plus  superficiels.  Leur  volume  est  très  variable. 
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Ils  se  présentent  coupés  suivant  toutes  les  directions  et 
rappellent  par  cette  disposition  celle  des  «  tubuli  contorti  » 
sur  une  coupe  du  rein.  Mais  leur  structure  est  partout  la 
même  :  hypertrophie  de  la  gaine  lamelleuse,  qui  se  distingue 
nettement  du  tissu  conjonctif  ambiant  —  multiplication  des 
faisceaux  conjonctifs  dans  l’intérieur  du  tronc,  lesquels  se 
présentent  coupés  dans  toutes  les  directions,  considérés  dans 
un  même  cordon,  et  diffèrent  ainsi  légèrement  de  ce  qu’ils 
sont  dans  les  troncs  plus  volumineux  et  situés  plus  profon¬ 
dément. 

Pas  plus  [que  dans  ces  derniers  on  ne  retrouve  de  stades 
plus  jeunes  du  tissu  conjonctif,  ni  de  fibres  nerveuses,  que 
l’on  puisse  considérer  comme  en  voie  d’atrophie  ou  de 
régression. 

Le  tissu  conjonctif  qui  sépare  les  différents  cordons  ne 
présente  non  plus  aucune  particularité. 

-  En  résumé,  nous  avons  affaire  à  une  hypertrophie  simple 
du  tissu  conjonctif  des  nerfs,  sans  participation,  du  moins 
actuelle  de  la  fibre  nerveuse  à  ce  processus  hypertrophique 
sans  aucune  tendance  à  la  malignité,  sans  aucune  altération 
des  tissus  de  voisinage,  et  sans  traces  d’inflammation. 

Notre  tumeur  rentre  donc  bien,  ce  que  faisait  du  reste  pré¬ 
voir  son  évolution  et  sa  disposition  macroscopique,  dans  la 
classe  des  fibromes  des  nerfs. 

Quant  à  savoir  si  le  «  primum  movens  »  de  l’hypertrophie 
conjonctive  se  trouve  dans  le  tissu  conjonctif  lui-même,  ou 
dans  les  fibres  nerveuses,  nous  ne  pouvons  rien  affirmer  à  ce 
ce  sujet.  Dans  une  observation  qu’il  a  publiée  avec  Audry, 
Lacroix  notait  «  que  l’épaisseur  du  tissu  conjonctif  envelop¬ 
pant  varie  en  raison  directe  du  nombre  des  fibres  nerveuses, 
qui  forment  l’axe  du  tronc  nerveux.  Ce  fait  est  incompatible 
avec  l’idée  d'un  fibrome  pur  et  primitif  des  gaines  des  nerfs  : 
dans  une  semblable  tumeur  on  ne  pourrait  s’expliquer  le 
parallénisme  qui  existe  entre  l’élément  nerveux  et  l’élément 
fibreux,  et  on  attribue  à  ce  dernier  le  rôle  principal  ».  On  a  vu 
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que  dans  notre  cas,  les  fibres  nerveuses  étaient  partout  très 
rares  et  que  le  tissu  conjonctif  était  dans  tous  les  cordons 
neuromateux  à  peu  près  également  développé.  Le  parallé- 
nisme  marqué  plus  haut  manquait  absolument.  Mais  nous 
reconnaissons  que  cette  circonstance  ne  peut  en  aucune 
façon  porter  à  incriminer  plus  spécialement  les  fibres  ner¬ 
veuses  elles-mêmes,  ni  leur  tissu  conjonctif  de  soutien. 


Observation  XIV 
(Jacqueau) 

Névrome  plexiforme  de  la  paupière  supérieure  et  de  la  région 

temporale  droite. 

Monsieur  Jacqueau  présente  à  la  Société  des  Sciences 
médicales  de  Lyon,  au  nom  de  M.  Rollet  et  au  sien,  un  jeune 
malade  atteint  depuis  l’àge  de  trois  mois  d’un  névrome 
plexiforme  de  la  paupière  supérieure  et  de  la  région  tempo¬ 
rale,  qui  a  grossi  progressivement  au  point  d’empêcher  tota¬ 
lement  la  vision  du  côté  droit,  par  ptosis  et  hypertrophie  de 
la  paupière.  On  constate  les  signes  habituels  du  névrome 
plexiforme,  le  plan  osseux  sous-jacent  est  déformé  et  bombe 
en  dehors.  L’indolence  est  complète,  la  peau  présente  quelques 
taches  pigmentaires.  Monsieur  Rollet  se  propose,  par 
une  large  intervention,  d’enlever  le  plus  possible  de  la 
tumeur. 

M.  Tellier,  s’appuie  sur  ce  fait,  que  la  tumeur  grossit 
quand  le  malade  tousse  ou  penche  la  tête  un  instant  pour 
penser  plutôt  à  un  méningocèle. 

M.  Vallas,  constatant  le  môme  fait  et  des  veines  superfi¬ 
cielles,  croit  à  un  angiome,  il  a  opéré  un  cas  analogue  à  la 
Croix-Rousse. 

M.  Gangolphe  partage  cette  opinion. 
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A  la  séance  suivante,  M.  Jacqueau  revient  sur  sa  commu¬ 
nication.  Le  malade  a  été  opéré  par  M.  Rollet.  L’examen 
macroscopique  et  histologique  de  la  tumeur  ont  complètement 
justifié  le  diagnostic  de  «  névrome  plexiforme  ». 


Observation  XV 
(Bocasso) 

Névrome  plexiforme  dans  le  domaine  du  grand  hypoglosse 

Bocasso  expose  l’histoire  clinique  d’un  enfant  de  dix  ans, 
qu’il  a  opéré  d’une  tumeur  siégeant  à  la  partie  droite  de  la 
gorge,  dans  l’espace  compris  entre  l'angle  de  l’amygdale  et 
la  région  correspondante  de  la  glande  salivaire,  tumeur  qui 
s’étendait  à  la  cavité  buccale  et  qui  comprenait  la  moitié 
droite  de  la  langue. 

On  diagnostiqua  un  néoplasme  primitif  de  la  région 
latérale  du  cou.  Dans  la  masse  néoplasique  était  impliqué  le 
nerf  grand  hypoglosse.  La  tumeur  était  formée  d’un  pseudo- 
neurome,  composé  de  faisceaux  de  fibres  nerveuses  parallèles. 


OBSERVATION  XVI 
(chipault) 

Névrome  Plexiforme  de  la  langue,  la  lèvre  inférieure  el  la 

région  mastoïdienne 

Jean. . .  âgé  de  8  ans,  sans  antécédents  familiaux  particu¬ 
liers,  est  porteur  depuis  sa  première  enfance  d’une  tumeur 
de  la  langue,  qui  a  pris  depuis  ces  derniers  temps  un  déve¬ 
loppement  marqué.  Elle  siège  à  la  partie  inférieure  et 
antérieure  de  l’organe  et  tous  ses  caractères  cliniques  tendent 
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à  faire  porter  le  diagnostic  «  d’angiome  ».  Elle  est  accompa¬ 
gnée  d’une  tumeur  analogue  de  la  lèvre  inférieure  à  droite  et 
de  plus  à  droite  encore,  en  arrière  de  l’oreille,  se  trouve  une 
autre  tumeur  grosse  comme  une  moitié  de  noix,  mobile  sous 
la  peau  et  les  parties  profondes  et  semblant  au  palper  con¬ 
tenir  un  écheveau  de  grosse  ficelle.  Elle  diminue  légèrement 
de  volume  à  la  pression,  ne  présente  pas  de  battements  et 
est  absolument  indolore. 

Après  injection  de  cocaïne,  j’en  fis  l’ ablation ,  qui  provoqua 
une  hémorrhagie  assez  abondante  et  qui,  bien  entendu,  fut 
suivie  de  réunion  par  première  intention. 

L'examen  histologique  de  la  pièce  la  montra  formée  d’un 
tissu  aréolaire  angiomateux,  dont  les  travées  étaient  occu¬ 
pées  çà  et  là,  par  de  gros  cordons  contenant  à  leur  centre 
quelques  tubes  nerveux  myéliniques  et  formés  pour  les 
neuf  dixièmes  au  moins  de  la  surface  de  leur  coupe  de 
couches  concentriques  de  tissu  fibreux. 

J’ajoute  qu’en  dehors  de  ces  trois  tumeurs  de  la  langue,  de 
Ta  lèvre  et  de  la  région  mastoïdienne,  le  petit  malade  ne 
présentait  en  aucun  point  du  corps  trace  de  lésion  quelcon¬ 
que,  sauf  aux  alentours  de  la  région  génitale,  quelqnes 
taches  petites  et  pigmentaires. 


Observation  XVII 
(Chipault) 

Névrome  plexiforme  de  la  nuque. 

X. . .,  âgé  de  20  ans,  se  présente  à  M.  Tuefferd,  de  Montbé¬ 
liard,  pour  une  tumeur  de  la  région  occipitale,  dont  l’origine 
remonte  à  l’enfance,  sans  qu’on  ait  noté  avant  son  apparition 
de  traumatisme,  ou  de  cause  occasionnelle  quelconque. 
Lorsque  cette  tumeur  fut  examinée,  elle  formait  une  masse 
considérable,  largement  implantée  d’une  oreille  à  l’autre  et 
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formée  de  trois  lobes  incomplètement  séparés,  dont  le  moyen 
retombait  jusque  sur  les  oreilles  du  patient;  elle  était  très 
mobile  et  pouvait  être  relevée  à  angle  droit  par  rapport  à  sa 
surface  d’implantation.  La  peau  qui  la  recouvrait  et  ne  don¬ 
nait  naissance  qu’à  de  longs  et  rares  cheveux,  était  très 
épaissie,  adhérente  et  presque  impossible  à  plisser,  sauf  à 
l’extrémité  libre  de  la  tumeur.  Le  palper  y  faisait  découvrir 
des  nodosités  et  des  cordons.  Elle  était  absolument  indolente, 
même  à  la  pression. 

Son  ablation  faite  en  conservant  un  lambeau  de  peau  à  la 
partie  supérieure  du  pédicule,  fut  très  pénible  à  cause  de 
l’hémorrhagie.  Dès  le  premier  coup  de  bistouri  jaillirent  à 
plus  d’un  mètre  des  jets  de  sang  provenant  de  vaisseaux  du 
calibre  de  la  radiale,  très  difficiles  à  pincer,  à  cause  de  la 
densité  du  tissu  avoisinant,  composé  de  gros  cordons  englo¬ 
bés  dans  une  gangue  fibreuse,  qui  s’était  substituée  aux 
couches  normales  du  péricrane  jusqu’à  la  surface  de  l’os, 
qui  fut  énergiquement  ruginé. 

La  réunion  se  fit  par  première  intention. 

Malgré  l’absence  d’examen  microscopique,  le  diagnostic  de 
neurofibromatose  plexiforme  du  cuir  chevelu,  étant  donnés 
l’aspect  clinique  et  les  caractères  macroscopiques  de  la 
tumeur,  n'était  pas  douteux. 


Observation  XVIII 
(Menke) 

Névrome  'plexiforme  de  Uhypochondre  gauche 

M.  Menke  a  présenté  à  la  Société  de  médecine  berlinoise 
un  homme  de  23  ans,  d’aspect  infantile,  qui  était  atteint 
d’une  petite  tumeur  fusiforme,  située  dans  la  région  de 
l’hypochondre  gauche,  laquelle  tumeur,  qui  était  très  sensible 
au  toucher  et  formée  de  nodosités,  a  été  extirpée. 
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Son  examen  montra  qu’il  s’agissait  d’un  névrome  plexi- 
forme,  mais  ce  néoplasme  n’est  pas  le  seul  qui  existât  chez 
ce  malade.  Actuellement,  en  effet,  il  en  présente  encore 
plusieurs  autres  vraisemblablement  de  môme  nature,  un  au 
niveau  du  bras  gauche,  sur  le  trajet  du  nerf  cubital,  et  un 
autre  au  bras  droit,  dans  le  domaine  du  nerf  médian.  Toute¬ 
fois,  au  niveau  de  la  tête,  qui  est  le  siège  de  prédilection  de 
ces  tumeurs,  on  n’en  constate  aucune. 

L’étiologie  de  ces  tumeurs  est  assez  obscure,  il  faut  noter 
cependant  que  la  mère  de  ce  jeune  homme  porte  également 
sur  le  bras  droit  un  petit  névrome. 


Observation  XIX 
(Poisson  et  Vignaud) 

Neurofibromatose  généralisée  et  névrome  plexiforme  du  cuir 
chevelu.  —  Mort  à  47  ans ,  causée  par  la  dégénérescence 
sarcomateuse  de  quelques-unes  des  tumeurs. 

Homme  de  46  ans,  présentant  sur  toute  l’étendue  du  corps 
une  série  de  tumeurs  variant  du  volume  d’un  pois  au 
volume  d’un  œuf.  Ces  tumeurs  étaient  presque  toutes  sous- 
cutanées,  indépendantes  de  la  peau  et  de  l’aponévrose,  de 
consistance  fibreuse,  ovoïdes,  allongées  suivant  l'axe  des 
membres,  réunies  par  des  cordons  cylindriques  noueux. 

Presque  toute  la  moitié  gauche  du  cuir  chevelu  présente 
l’altération  désignée  sous  le  nom  de  Dermatolyse  molluscum 
éléphantiasique ,  névrome  plexiforme. 

La  surface  des  os  est  rugueuse  sous  la  tumeur.  A  noter 
encore  une  pigmentation  de  la  peau  sous  forme  de  plaques 
irrégulières,  couleur  café  au  lait. 

A  retenir  de  cette  observation  : 

1.  —  Le  malade  offre  le  type  complet  de  la  maladie  de 
Recklinghausen,  et  du  névrome  plexiforme. 
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2.  —  Les  ascendants  et  collatéraux  paraissent  indemnes. 

3.  —  Dégénérescence  sarcomateuse  des  tumeurs  au  bout 
de  45  ans. 

4.  —  Absence  de  tuberculose. 

5.  —  Obnubilation  de  l’intelligence. 


Observation  XX 
(Albert  Mouchet) 

Névrome  Plexiforme  congénital  de  la  nuque,  avec  lipomes 
congénitaux  et  lâches  pigmentaires  multiples 

Une  petite  fillette  de  10  ans  porte  une  tumeur  de  la  nuque. 

* 

Cette  tumeur  a  été  remarquée  dès  la  naisssance  au-dessous 
et  à  droite  de  la  protubérance  occipitale  externe,  elle  était  de 
consistance  molle  et  du  volume  d’une  noix.  La  peau  était 
normale. 

A  l’âge  de  trois  ans,  elle  grossit  progressivement. 

A  six  ans,  une  autre  tumeur  se  présente  derrière  le  pavillon 
de  l’oreille  droite,  atteignant  peu  à  peu  le  pôle  inférieur  de 
l’autre  tumeur. 

A  dix  ans,  la  tumeur  forme  une  sorte  de  chignon  couvrant 
toute  la  partie  droite  de  la  nuque  entre  l’apophyse  mas- 
toïde  et  la  ligne  médiane  d’une  part,  et  d’autre  part  entre  la 
ligne  courbe  occipitale  supérieure  et  l’horizontale  passant  à 
deux  travers  de  doigts  au-dessus  de  l’apophyse  épineuse  de  la 
septième  vertèbre  cervicale.  La  tumeur  est  très  mobile  sur 
les  parties  profondes,  elle  semble  faire  corps  avec  la  peau. 
Sa  consistance  est  mollasse  avec  quelques  noyaux  durs.  La 
coloration  de  la  peau  est  normale. 

Au  cou,  au  devant  de  la  tumeur  on  remarque  de  petits 
lipomes. 

Il  existe  sur  le  reste  du  corps  diverses  particularités  assez 
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prononcées  :  une  pigmentation  de  la  racine  du  bras  gauche, 
et  sur  la  partie  externe  de  ce  bras  une  tumeur  lipomateuse. 
Sur  la  face  externe  de  l’avant-bras  du  même  côté,  on  voit  une 
tumeur  analogue,  pigmentée,  recouverte  de  poils  longs  et 
soyeux.  Il  s’agit  d’un  angio-lipome  congénital.  Sur  le  reste 
du  corps,  mais  principalement  sur  les  membres  inférieurs 
existent  de  nombreuses  tâches  pigmentaires  de  la  dimension 
d’une  pièce  de  cinquante  centimes.  Ailleurs  pigmentation  ponc- 
tiforme.  Il  n’y  a  guère  que  la  face,  les  mains,  et  les  pieds  qui 
soient  indemnes. 

Opération  incomplète. 

Le  caractère  dominant  de  la  tumeur  à  l 'examen  macrosco¬ 
pique  est  son  aspect  semblant  un  amas  de  cordons  anasto¬ 
mosés.  D’après  Yexamen  microscopique  elle  est  constituée  par 
des  fibres  nerveuses  (la  plupart  fibres  de  Remak,  quelques 
fibres  à  myéline)  enfouies  dans  du  tissu.conjonctif  renfermant 
peu  de  cellules  conjonctives  et  peu  de  vaisseaux. 


Observation  XXI 
(Katz) 

Névrome  Plexiforme  de  V orbite  et  de  la  paupière 

Il  s’agit  d’une  fillette  de  12  ans  qui,  à  la  suite  d’une  chute 
sur  la  tête,  eut  une  tuméfaction  de  la  paupière  supérieure, 
pour  laquelle  on  fit  une  opération  sans  grand  succès.  Le 
lambeau  conjonctival  réséqué,  montra  des  fibres  nerveuses 
entourées  par  des  cercles  concentriques  de  tissu  conjonctif  ; 
cette  gaine  conjonctive  des  fibres  nerveuses  atteignait,  en 
certains  points,  une  épaisseur  considérable.  Par  places  la 
fibre  nerveuse  était  en  voie  de  dégénération,  dans  d’autres, 
elle  avait  complètement  disparu. 

L’auteur  pense  que  le  point  de  départ  de  la  néoplasie  a  été 
dans  la  gaine  des  nerfs  palpébraux. 
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Observation  XXII 
(Legrain) 

Névrome  Plexi forme  de  la  paupière  supérieure 

La  photographie  que  je  présente  à  la  société  est  celle  d’un 
homme  de  40  ans,  européen,  chez  qui,  à  l’âge  de  2  ans,  à  la 
suite  d’une  chute  qui  lui  fit  plusieurs  fractures  du  crâne  et 
des  membres,  commença  à  se  développer  une  tumeur  de  la 
paupière  supérieure  gauche,  qui  augmenta  lentement  de 
volume  sans  jamais  déterminer  la  moindre  douleur. 

Actuellement,  la  tumeur  forme  une  masse  du  volume  du 
poing,  largement  implantée  depuis  la  racine  du  nez  jusqu’à 
l’oreille  gauche  ;  elle  semble  constituée  par  trois  gros  replis 
cutanés,  qui  retombent  en  recouvrant  toute  la  moitié  supé¬ 
rieure  de  la  joue  gauche.  La  paupière  inférieure  elle-même 
à  peu  près  normale  au  moins  dans  la  région  antérieure  se 
trouve  appliquée  de  la  sorte  contre  l’aile  du  nez.  La  peau  n’a 
pas  changé  de  coloration,  elle  est  seulement  un  peu  plus 
molle  et  moins  consistante  ;  au-dessous  d’elle,  on  sent  par  la 
palpation  une  série  de  paquets  constitués  par  des  cordons 
durs,  noueux,  de  calibre  variable,  donnant  la  sensation  d’un 
gros  varicocèle.  Il  n’existe  d’ailleurs  au  niveau  de  la  tumeur 
ni  souffle,  ni  anesthésie  cutanée. 

Le  malade  porte  au  front  une  tumeur  du  môme  genre  au: 
niveau  d’une  de  ses  articulations  tibio-tarsiennes.  Il  avait 
d’ailleurs  eu  une  fracture  des  deux  extrémités  inférieures 
des  os  de  la  jambe. 

L’œil  qui  était  encore  intact  en  1892,  époque  à  laquelle  je 
vis  le  malade  pour  la  première  fois,  commence  à  s’atrophier, 
d’ailleurs  sans  ulcération  de  la  cornée,  qui  est  seulement 
amincie  et  presque  complètement  opaque. 

Le  malade  marié  et  père  de  plusieurs  enfants,  tous  spléno- 
mégaliques  habitant  dans  un  lieu  très  malsain,  refuse  toute 
intervention  chirurgicale. 
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Observation  XXIII 

(NOVÉ  JOSSERAND  ET  PlOLLET) 

Névrome  plexiforme  de  la  région  lombaire 

C'est  une  tumeur  congénitale  de  la  région  lombaire  chez 
une  fillette  de  14  ans  et  demi.  L’évolution  de  la  tumeur 
d’abord  régulièrement  progressive,  s’est  tout  à  coup  préci¬ 
pitée,  laissant  sourdre  par  les  pores  de  la  peau  une  grande 
quantité  de  liquide. 

A  l'entrée  de  la  malade  on  constate  une  tumeur  énorme 
avec  pédicule  inséré  au  niveau  de  la  région  lombaire.  La 
tumeur  tombe  jusqu’au  creux  poplité.  La  peau  est  pigmentée 
en  rouge  brun,  œdématiée.  Aucun  trouble  de  la  mobilité,  ni 
de  la  sensibilité. 

Intervention  chirurgicale.  —  Excision  circulaire,  section  de 
gros  troncs  ressemblant  à  des  troncs  nerveux.  La  colonne 
vertébrale  est  normale. 

L'examen  microscopique  fait  porter  le  diagnostic  de  névrome 
plexiforme. 


Observation  XXIV 
(Abbott  et  Siiatlock) 

Névrome  plexiforme  des  nerfs  de  la  langue  (Macroglossie  neuro¬ 
fibromateuse)  et  de  quelques  autres  nerfs  de  la  tête  et  du  cou. 

La  malade  est  une  fillette  de  quatre  ans,  la  dernière  d’une 
famille  de  sept  enfants  dans  laquelle  on  ne  remarque  aucune 
anomalie. 

Peu  de  temps  après  sa  naissance,  on  a  remarqué  le  volume 
anormal  de  l’oreille  gauche  et  de  la  langue,  puis  ces  lésions 
ont  graduellement  augmenté.  Actuellement  la  langue  est 
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énorme,  saillante  hors  de  la  bouche,  et  son  augmentation  de 
volume  porte  uniquement  sur  le  côté  gauche,  ou  l’on  sent 
des  tumeurs  mal  limitées.  Le  côté  gauche  de  la  face  est 
bouffi,  un  peu  parésié  et  présente  des  bouffées  congestives 
fréquentes.  L’oreille  est  grosse  et  molle.  Toute  la  région 
sous-maxillaire  gauche  est  occupée  par  une  grosse  tumeur 
diffuse,  molle,  où  l’on  sent  des  nœuds  et  des  cordons,  on  a 
manifestement  la  sensation  d’un  paquet  de  vers  ou  dé  ficelles. 
Il  y  a  une  hypertrophie  considérable  des  papilles  de  la 
muqueuse  linguale. 

Le  développement  intellectuel  est  excellent,  l’articulation 
des  sons  est  assez  obscure. 

Par  une  première  opération  on  a  enlevé  la  plus  grande 
partie  de  la  tumeur  linguale.  Le  tissu  musculaire  est  dissocié 
par  un  plexus  formé  par  les  nerfs  augmentés  de  volume  et 
sinueux. 

Une  seconde  opération  a  permis  d’extraire  la  tumeur  du  cou, 
qui  était  formée  d’un  enchevêtrement  de  cordons  blanchâtres, 
transparents. 

A  la  suite  de  l’opération  il  est  resté  une  paralysie  faciale, 
de  la  bouffissure  et  de  la  congestion  de  la  face. 

19  mois  après  l’opération,  il  y  a  eu  une  légère  récidive 
dans  la  cicatrice  de  la  langue. 

A  X examen  microscopique  la  tumeur  était  formée  de  tissu 
conjonctif  fin,  développé  dans  les  gaines  des  nerfs.  Tous  les 
nerfs  de  la  région  étaient  atteints  :  Facial,  Lingual,  Hypo¬ 
glosse,  diverses  branches  du  trijumeau  et  du  plexus  cervical 
supérieur. 


* 
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Observation  XXV 
(Duclos) 

Névrome  plexiforme  de  la  paupière 

Le  sujet  de  cette  communication  est  un  cas  de  Névrome 
plexiforme  de  la  paupière,  observé  à  la  clinique  des  Quinze- 
Vingts,  dans  le  service  de  M.  Valude  et  la  présentation  des 
coupes  microscopiques  faites  avec  les  morceaux  de  tumeur 
recueillis  le  jour  de  l’opération. 

D’abord  l’observation  clinique. 

L’enfant  affecté  de  cette  tumeur  a  été  amené  à  la  clinique 
en  juillet  1902.  Il  était  âgé  de  trois  ans.  Il  présentait  à  la 
paupière  supérieure  de  l’œil  droit  un  gonflement  sur  la  partie 
externe  avec  tendance  à  envahir  la  commissure.  La  peau 
avait  son  aspect  habituel.  Le  doigt  ne  laissait  pas  d’em¬ 
preinte  et  à  la  palpation  on  sentait  dans  un  tissu  souple  des 
cordons  durs,  entrelacés,  comme  si  l’on  tenait  sous  la  peau 
un  écheveau  de  fil.  En  plongeant  les  doigts  sous  l’arcade 
sourcillière,  on  continuait  à  percevoir  la  même  sensation  ;  la 
tumeur  n’avait  pas  de  limites  fixes,  elle  se  confondait  à 
gauche  et  à  droite  insensiblement  avec  le  tissu  sain  du 
voisinage.  Le  bord  palpébral,  comme  les  saillies  osseuses 
qui  l’entouraient  avaient  leur  conformation  normale.  On  ne 
trouvait  sur  le  corps  de  l’enfant  aucune  autre  tumeur  sem¬ 
blable,  ni  rien  de  particulier  dans  les  antécédents. 

M.  Valude  porta  le  diagnostic  de  Névrome  Plexiforme. 
Comme  traitement  il  conseilla  d’abord  la  destruction  par 
l’électrolyse.  Pendant  quatre  séances,  en  juillet  et  en  août 
1902,  M.  Valude  enfonça  des  aiguilles  dans  l’épaisseur  du 
bord  palpébral,  aiguilles  liées  les  unes  au  pôle  négatif,  les 
autres  au  pôle  positif  de  l’appareil  de  Gaiffe  à  courant  con¬ 
tinu  ;  pendant  cinq  minutes  il  laissa  passer  un  courant 
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d’environ  10  milliampères.  L’enfant  à  la  suite  de  ce  traite¬ 
ment  a  été  rendu  à  sa  famille.  Il  revint  à  la  clinique  en 
novembre  1902.  On  constata  alors  une  légère  diminution  du 
volume  de  la  tumeur.  L’enfant  habitant  en  Bretagne,  M. 
Valude  décida  l’extirpation  de  ce  qui  restait  aux  ciseaux.  A 
l’opération  on  enleva  un  tissu  analogue  à  de  la  filasse  ;  la 
plaie  saignait  assez.  La  tumeur  n’ayant  pas  de  limites 
précises,  on  n’alla  pas  trop  loin  pour  éviter  au  moment  de  la 
cicatrisation  une  rétraction  trop  grande  et  une  déformation 
de  la  région. 

Les  morceaux  de  la  tumeur  enlevés  ont  servi  à  faire  un 
examen  microscopique  et  le  diagnostic  s’est  trouvé  confirmé. 

Voici  le  résultat  de  l’examen  histologique  : 

Pour  voir  la  composition  générale  du  tissu,  un  morceau  de 
tumeur  avait  été  fixé  dans  la  liqueur  de  Flemming,  et  les 
coupes  ont  été  traitées  par  les  solutions  de  safranine  et 
d’indigo  carmin  picrique. 

Dans  ces  coupes  à  un  faible  grossissement  ce  qui  frappe 
immédiatement,  c’est  l’abondance  du  tissu  conjonctif  ;  on  ne 
voit  que  lames  fibreuses,  ici  colorées  en  bleu,  et  que  cellules 
conjonctives  colorées  en  rouge  vif. 

Ce  sont  bien  des  faisceaux  fibreux  qui  forment  la  partie 
principale  de  la  tumeur.  Sur  les  coupes,  c’est  sous  toutes  les 
formes  qu’il  se  présente,  forme  qui  a  été  déterminée  par  la 
section  du  microtome. 

Ici  les  faisceaux  forment  des  placards,  là  des  masses 
allongées,  mais  presque  partout  ils  se  montrent  sous  leur 
coupe  transversale  et  constituent  alors  un  ensemble  d’an¬ 
neaux.  Ces  anneaux,  on  les  distingue  déjà  à  l’œil  nu,  en  con¬ 
sidérant  attentivement  les  préparations.  Ces  anneaux  sont 
de  toutes  grandeurs,  réguliers,  allongés,  ou  même  en  bissac, 
presque  tous  tangents  les  uns  aux  autres. 

Tous  ces  faisceaux  ont  sensiblement  la  même  composi¬ 
tion  :  1°  une  enveloppe  épaisse  ;  2°  un  contenu  tellement 
léger  contre  la  paroi  qu’il  semble  laisser  un  vide,  épais  vers 
le  centre  pour  constituer  un  axe. 
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Il  va  de  soi  que  tous  ces  faisceaux  entrelacés  pris  par  la 
coupe  dans  toutes  les  positions  sont  liés  ensemble  par  du 
tissu  conjonctif.  Ce  tissu  est  lui-même  hyperplasié  ;  les 
fibres  conjonctives  y  forment  des  lames  ;  on  y  trouve  des 
débris  de  muscles  striés,  des  globes  de  graisse,  des  artério¬ 
les  et  des  veinules.  Les  veinules  dans  la  tumeur  sont  plutôt 
nombreuses  et  larges. 

Toute  la  préparation  est  pointillée  de  taches  rouges  ;  ce 
sont  des  cellules  conjonctives  colorées.  En  somme  l'examen 
des  coupes  à  un  faible  grossissement  nous  apprend  que  la 
tumeur  est  une  composition  de  faisceaux  entrelacés  dans  un 
tissu  conjonctif  hyperplasié. 

A  un  fort  grossissement  on  ne  fait  que  contrôler  l’impres¬ 
sion  reçue  par  l’examen  précédent.  L’élément  principal  c’est 
du  tissu  conjonctif  partout  identique,  à  fibres  plus  ou  moins 
épaisses,  à  fibres  plus  ou  moins  flexueuses.  Les  faisceaux 
ont  une  enveloppe  forte,  constituée  de  lamelles  superposées 
et  bien  serrées  les  unes  contre  les  autres.  Leur  contenu  ce 
sont  des  fibrilles  conjonctives  fines  et  déliées  à  la  périphérie, 
plus  épaisses  et  plus  ramassées  au  centre.  Les  cellules  con¬ 
jonctives  sont  nombreuses  dans  le  tissu  conjonctif  interfas- 
ciculaire,  rares  et  aplaties  dans  les  enveloppes  des  faisceaux, 
nettes  et  rapprochées  dans  leur  axe. 

Pour  déceler  la  présence  des  fibres  à  myéline,  un  fragment 
de  la  tumeur  avait  été  fixé  dans  la  liqueur  de  Muller  et 
porté  plus  tard  dans  la  solution  d’acide  osmique. 

Dans  ces  coupes  les  fibres  nerveuses  à  myéline  se  retrou¬ 
vent  toujours  à  la  même  place,  toujours  au  centre  des 
faisceaux.  Fortement  colorées  en  noir,  dans  depetits  faisceaux, 
les  fibres  nerveuses  sont  très  rapprochées  les  unes  des 
autres  ;  dans  les  faisceaux  plus  larges,  elles  sont  séparées  par 
un  treillis  délié  de  fibres  conjonctives.  Les  fibres  nerveuses 
observées  dans  certains  points  de  la  préparation  sur  leur  lon¬ 
gueur  sont  bosselées,-  sinueuses,  et  leur  myéline  est  toute 
granulée.  Ces  fibres  nerveuses  semblent  comme  étranglées 
par  le  voisinage  des  lames  fibreuses. 
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D’autres  coupes  enfin,  colorées  par  l’orcéine  et  l’hématéine, 
nous  renseignent  sur  la  valeur  comparative  des  divers 
éléments  du  tissu  conjonctif.  Dans  les  lames  fibreuses,  on 
décèle  la  présence  de  nombreuses  fibres  élastiques  et  l’on  est 
frappé  du  nombre  des  cellules  conjonctives. 

De  tout  cet  examen,  la  conclusion  est  que,  en  ce  qui  con¬ 
cerne  le  cas  de  tumeur  recueilli  dans  le  service,  c’est  bien 
ce  qu’on  est  convenu  d’appeler  un  Névrome  Plexiforme. 

L’examen  histologique  montre  que  la  tumeur  est  constituée 
par  un  double  processus,  d’une  part  processus  de  dégéné¬ 
rescence  de  fibres  nerveuses,  d’autre  part  processus  de  pro¬ 
lifération  du  tissu  conjonctif  qui  entourait  les  faisceaux 
nerveux  et  de  celui  qui  en  séparait  les  fibres  constitutives. 
Tous  les  éléments  du  tissu  conjonctif  prennent  une  part  dans 
l’enveloppement  des  éléments  nerveux  dégénérés.  Ce  ne  sont 
pas  seulement  les  fibres  conjonctives  qui  s’épaississent  et  se 
multiplient,  mais  môme  les  fibres  élastiques  et  les  cellules 
conjonctives  qui  envahissent  le  faisceau  nerveux. 


Observation  XXVI 
(Burrell.) 

Névrome  Plexiforme  du  creux  poplité  (1). 

S...  M...,  âgée  de  19  ans,  entre  à  l’hôpital  des  enfants  à 
Boston,  le  7  novembre  1899.  Sa  mère  était  une  prostituée,  et 
avait  probablement  la  syphilis.  Son  père  était  mulâtre  et 
mourut  de  phtisie.  L’enfant  fut  adoptée  dès  son  jeune  âge. 
Elle  n’a  eu  aucune  maladie  d’enfant,  mais  elle  a  des  lésions 
oculaires  et  des  ulcères  à  l’anus.  Depuis  l’âge  de  7  ans,  elle 
présente  un  gonflement  et  une  raideur  croissants  de  la  jambe 
gauche.  Un  peu  de  douleur  accompagne  ces  phénomènes. 

(1)  Traduction  de  l’anglais,  due  à  l’obligeance  de  notre  ami, 
M.  A.  Faucheux. 
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A  l’examen,  on  trouve  une  fille  bien  développée.  La  peau 
présente  de  nombreuses  taches  jaunes,  variant  comme 
dimensions  de  3  à  19  millimètres,  et  autour  de  l’anus  on  trouve 
une  quantité  plus  ou  moins  abondante  de  tissu  cicatriciel. 
Les  ganglions  sont  sensibles  dans  les  deux  aines. 

Le  genou  gauche  présente  une  dilatation  fusiforme  enva¬ 
hissant  la  cuisse  et  le  mollet.  Il  existe  un  peu  d’épaississement 
des  os  du  genou  et  les  mouvements  sont  quelque  peu  limités. 

Une  large  masse  tuméfiée,  parsemée  de  noyaux  durs, 
occupe  l’espace  poplité,  et  cette  masse  est  un  peu  douloureuse 
à  la  pression.  La  jambe  gauche  est  plus  longue  que  la  droite 
de  7  cent.  1/2.  La  circonférence  de  la  cuisse  gauche  a  près  de 
2  centimètres  de  moins  que  celle  de  la  cuisse  droite.  Le  pied 
droit  est  en  équinisme. 

L’enfant  est  traitée  parl’iodure  de  potassium.  Le  20  novem¬ 
bre,  elle  en  prenait  2  gr.  3  fois  par  jour.  Ce  traitement  fut 
cessé  le  6  décembre. 

1 er  décembre.  —  La  malade  fut  endormie  à  l’éther,  puis  on 
appliqua  la  bande  d’Esmarch  avec  tourniquet.  Les  jambes 
furent  mesurées  avant  et  après  ;  les  dimensions  de  la  jambe 
gauche  diminuèrent  considérablement  après  l’application,  la 
circonférence  du  genou  diminua  de  2  cent.  1/2.  Les  dimen¬ 
sions  de  la  jambe  droite  ne  changèrent  pas. 

12  décembre.  —  On  fit  une  incision  en  dehors  de  la  ligne 
médiane  du  mollet  et  on  enleva  un  peu  de  la  tumeur  pour  en 
faire  le  diagnostic.  On  trouva  qu’elle  était  constituée  par  de 
petits  noyaux  ressemblant  à  du  sagou,  dans  un  réseau 
ou  stroma. 

23  décembre.  —  Le  traitement  à  l’iodure  de  potassium  fut 
repris  à  doses  croissantes  ;  le  30  janvier,  on  donnait  près  de 
10  gr.  par  jour.  L’iodure  fut  suspendu  le  10  février. 

28  février.  —  Une  incision  fut  faite  sur  la  partie  interne  du 
mollet  et  une  dissection  pratiquée  à  travers  le  fascia  super- 
ficialis.  On  retira  d’entre  les  muscles  et  sur  le  pourtour  des 
vaisseaux  une  masse  de  tissu  translucide,  encapsulée  de  telle 
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façon  qu’on  pouvait  la  séparer  de  sa  coque.  On  ne  put  enlever 
la  totalité  de  la  tumeur  à  cause  de  son  étendue,  mais  l’enfant 
s’améliora  et  quitta  le  service  très  soulagée  le  21  mars  1900. 

Le  tissu  enlevé  fut  examiné  par  le  Doc.  Pearce,  les  cons¬ 
tatations  sont  les  suivantes  :  «  Le  tissu  examiné  consiste  en 
aponévrose,  et  tissu  musculaire  et  connectif  de  la  jambe. 
Dans  cette  masse,  on  trouve  de  petits  corps  durs,  brillants, 
arrondis  ou  ovalaires.  En  disséquant  on  voit  que  ces  corps 
sont  de  petites  tumeurs  apparamment  développées  autour 
des  filets  nerveux.  Le  tout  formant  un  réseau  plexiforme 
avec  des  varicosités.  Ces  tumeurs  sont  remarquablement 
fermes  et  opalescentes,  souvent  fusiformes,  de  circonférence 
variable  et  revêtues  d'une  mince  capsule.  Elles  se  logent 
principalement  dans  les  cloisons  intermusculaires.  »' 

Diagnostic,  fibromatose  plexiforme  des  nerfs. 


Observation  XXVII 
(Aürand) 

Névrome  plexiforme  de  la  paupière  supérieure  gauche. 

M.  Aurand  présente  à  la  Société  des  sciences  médicales  de 
Lyon  un  jeune  homme  de  17  ans,  entré  dans  le  service  de 
M.  Gayet  pour  une  tumeur  indolente  de  la  paupière  supérieure 
gauche,  datant  de  la  première  enfance  et  ayant  amené  depuis 
huit  jours  l’occlusion  complète  de  l’œil. 

Pas  d’antécédents  héréditaires  ni  personnels. 

Actuellement  la  peau  épaissie  recouvre  complètement  le 
globe  de  l’œil  et  présente  vers  son  tiers  externe  une  tumeur 
du  volume  d’un  œuf  de  pigeon,  qui  l’entraîne  et  la  déforme 
considérablement  par  son  propre  poids. 

La  coloration  de  la  peau  est  normale  à  ce  niveau,  mais  sur 
la  tempe  existe  une  large  tache  pigmentaire  couleur  café  au 
lait.  La  région  frontale  est  un  peu  aplatie. 
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A  la  palpation,  la  tumeur  donne  nettement  la  sensation 
d’un  paquet  de  ficelles,  au  milieu  d’une  masse  mollasse, 
mobile  sous  la  peau  épaissie  et  les  plans  sous-jacents. 

Vers  le  tiers  interne  du  sourcil,  on  perçoit  une  seconde 
masse  de  moindre  volume,  ne  donnant  pas  la  môme  sen¬ 
sation. 

Toute  la  fosse  temporale  est  également  remplie  de  cordons 
moniliformes  et  de  petites  nodosités  dures,  lisses  et  mobiles 
comme  des  grains  de  plomb. 

L’arcade  sourcilière,  dans  ses  deux  tiers  externes,  est  nette¬ 
ment  déformée  et  érodée.  La  fosse  temporale  est  très  profonde 
et  les  contractions  du  muscle  temporal  atrophié  se  perçoi¬ 
vent  à  peine.  Enfin  l’os  frontal  présente  au-dessus  de 
l’apophyse  externe  quelques  érosions  à  bords  festonnés. 

La  tumeur  n’est  pas  réductible,  sans  battements,  ni  souffle, 
et  ne  présente  aucune  modification  sous  l’influence  des  efforts 
et  de  la  compression  de  la  jugulaire. 

Il  n’y  a  pas  d’exophtalmie,  les  mouvements  du  globe  se 
font  bien,  sauf  en  dehors,  il  y  a  un  peu  de  parésie  du  droit 
externe.  Fond  de  l’œil  normal.  Pas  de  troubles  de  la  sensi¬ 
bilité  cutanée  au  niveau  de  la  tumeur. 

On  ne  constate  aucune  autre  tumeur  de  la  peau  sur  le 
tronc,  ou  sur  les  membres.  A  signaler  seulement  une  grande 
quantité  de  taches  pigmentaires  couleur  café  au  lait,  sur  le 
tronc,  le  cou  et  les  épaules. 

La  congénitalité  de  la  tumeur,  son  indolence  constante,  la 
sensation  classique  de  varicocèle  qu’elle  donne  à  la  palpation, 
sa  tendance  térébrante  et  enfin  sa  situation  en  un  lieu  d’élec¬ 
tion,  font  penser  qu’il  s’agit  d’un  névrome  plexiforme  typique. 
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CONCLUSIONS 


1°  Le  Névrome  Plexiforme  est  une  affection  rare. 
Inconnue  il  y  a  cinquante  ans,  les  cas  se  sont  mul¬ 
tipliés  depuis,  sans  toutefois  être  nombreux. 

2°  Il  peut  siéger  en  n’importe  quel  endroit  du 
corps,  néanmoins  sa  localisation  la  plus  fréquente 
est  la  tête  et  particulièrement  la  région  de  la  paupière 
supérieure  et  de  la  tempe.  Il  est  le  plus  souvent 
superficiel. 

3°  On  ne  peut  en  affirmer  l’hérédité;  celle-ci  existe 
cependant  parfois,  l’hérédité  dissemblable  étant  plus 
fréquente  que  l’hérédité  similaire. 

4°  Le  traumatisme  a,  dans  certains  cas,  contribué 
au  développement  de  la  tumeur. 

5°  La  congénitalité  doit  être  admise  le  plus 
souvent. 

6°  Le  sexe  est  indifférent. 

7°  On  ne  peut  expliquer  d’une  façon  certaine  la 
pathogénie  de  l’affection. 

8°  Les  symptômes  principaux  sont  une  tumeur 
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formée  de  cordons  durs  entortillés,  perceptibles  à  la 
palpation.  Les  douleurs  sont  rares. 

9°  L’anatomie  pathologique  nous  apprend  que  ce 
n’est  le  plus  souvent,  qu’un  fibrome  des  nerfs,  soit 
que  dans  l’intérieur  des  cordons  néoplasiques  les 
filets  nerveux  soient  restés  en  aussi  grand  nombre, 
soit  que  ce  nombre  ait  diminué,  soit  même  qu’on  ne 
constate  plus  aucun  filet  nerveux. 

10°  Le  développement  est  lent,  mais  progressif. 

11°  Le  pronostic  est  bénin. 

12°  Les  complications  sont  de  deux  sortes  :  soit 
complications  générales  :  dégénérescence  de  la 
tumeur  ;  soit  complications  locales,  dues  à  la  com¬ 
pression  et  au  volume. 

13°  Le  diagnostic,  généralement  assez  facile,  doit 
être  fait  surtout  avec  le  méningo-encéphalocèle,  les 
angiomes  et  les  lipomes. 

14°  Comme  traitement,  l’extirpation  seule  a  donné 
des  résultats. 
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